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Aspectos Generales de la Osteogénesis Imperfecta 
 
Definición  
 La Osteogénesis Imperfecta (OI), también conocida como “Enfermedad de los huesos 
frágiles” es un término colectivo para un grupo heterogéneo, tanto fenotípica como 
molecularmente, de desórdenes hereditarios del tejido conectivo caracterizado por 
osteopenia (reducida masa ósea) que comparten anomalías esqueléticas similares, 
causando fragilidad y deformidad ósea, (Sillence 1988, Forlino, Marini 2015)  y 
caracterizadas por la tendencia a fracturas a lo largo de la vida (Van Dijk, Sillence 2014). Los 
factores principalmente asociados, y que ayudan a distinguir un tipo de otro incluyen 
esclerótica azul, dentinogénesis imperfecta, pérdida temprana de capacidad auditiva 
(generalmente de tipo conductivo), deformidad progresiva en huesos largos y espina 
vertebral e hiperlaxitud de las articulaciones (Sillence 1988). 
Actualmente, debido a la heterogeneidad clínica, se tiende a referirse a la OI como 
“Síndrome de Osteogénesis Imperfecta”, caracterizado por baja masa ósea, fragilidad ósea 
y amplio espectro en cuanto a su gravedad clínica (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013).  
 
Epidemiología 
 Debido a la variable presentación, y la común ocurrencia de mutaciones nuevas, la 
incidencia exacta de la OI es desconocida, ya que muchos pacientes podrían desconocer 
estar afectados, sobre todo aquellos con una sintomatología leve. Debido a su baja 
incidencia, en torno a 1:15.000 a 1:20.000 nacidos vivos, pertenece al grupo de 
enfermedades raras. Se considera que la OI se presenta sin predilecciones de sexo, raza o 
grupo étnico (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013, Huber 2007, Forlino, Marini 2015). Según 
datos del 2013, se estima que en España hay 2700 afectados por la OI, aunque ninguna de 
las dos Asociaciones Españolas de la OI (AHUCE y AMOI) poseen un registro total de 
afectados, por lo que debe de considerarse como un número aproximado al total de casos, 
no el número real (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013).  
 
Etiología 
 El síndrome de OI comprende un conjunto de enfermedades producidas por un 
desorden heterogéneo del tejido conectivo, con carácter hereditario, que afecta a la 
producción del colágeno, principalmente del tipo I. Esos desórdenes incluyen anomalías en 
la estructura o cantidad del colágeno principalmente, aunque también modificaciones 
postranscripcionales (plegamiento, transporte intracelular o incorporación en la matriz 
ósea) (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013). Los descubrimientos genéticos de los últimos 
años indican que la OI es en la gran mayoría de los casos, se estima que entre un 85-95%, 
una enfermedad de herencia autosómica dominante causada por mutaciones en los genes 
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que codifican para el colágeno tipo I, COL1A1 o COL1A2 respectivamente en los cromosomas 
7 y 17, que dan lugar a colágeno disfuncional; mientras que el 10% restantes se deben a 
mutaciones autosómicas recesivas, o de causa desconocida, que interactúan directa o 
indirectamente con el colágeno (Glorieux 2008, Hall, Manière et al. 2002, Hoyer-Kuhn, 
Netzer et al. 2015, Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013, Fratzl-Zelman, Misof et al. 2015). En 
1983 se descubrió la primera causa genética de OI, una deleción interna en el gen del 
colágeno (COL1A1) (Chu, Williams et al. 1983), y en los años siguientes se describieron 
diversas mutaciones en los genes que codifican el colágeno tipo 1 (COL1A1 y COL1A2, que 
codifican respectivamente las cadenas alfa 1 y 2 del colágeno tipo 1). En 2006 se identificó la 
primera causa genética de la OI letal autosómica recesiva, como una deficiencia en la 
proteína asociada al cartílago (CRTAP), relacionada en el metabolismo del colágeno 
(Barnes, Chang et al. 2006). Desde entonces, diversas investigaciones han dado lugar al 
descubrimiento de múltiples nuevos genes responsables de formas raras de la OI; las 
proteínas producto de estos genes interactúan con el colágeno, resultando en alteraciones 
del mismo y produciendo OI(Marini, Blissett 2013). 
Debido a esto la OI actualmente se entiende como un desorden 
predominantemente asociado al colágeno (Forlino, Marini 2015). En la OI tipo I se produce 
una reducción cuantitativa del colágeno, mientras que en la OI tipo II, III y IV el defecto es 
principalmente cualitativo (Majorana, Bardellini et al. 2010, Hall, Manière et al. 2002). Esto 
ocurre porque en la OI tipo I la mutación resultante es un alelo nulo de COL1A1 y la cadena 
de procolágeno se degrada intracelularmente, permitiendo solo la secreción de cadenas de 
procolágeno normal, pero un 50% de la cantidad normal. Por otro lado, otras mutaciones 
(OI tipo II, III y IV) producen la formación de proteína anormal, que es secretada a la matriz 
extracelular dando lugar a la formación de un colágeno desorganizado y a la disrupción de 
la matriz (Martin, Shapiro 2007). La única relación clara entre genotipo y fenotipo es que la 
terminación prematura de codones en el gen COL1A1 resulta en OI tipo I, mientras que las 
mutaciones que suponen anomalías en la estructura del colágeno producen fenotipos más 
severos (Christiansen, Schwarze et al. 2010).  
 
Diagnóstico 
 El diagnóstico inicial se basa principalmente en los hallazgos clínicos y radiográficos. 
Las fracturas por trauma leve, deformidad ósea en huesos largos y deficiencia en el 
crecimiento son factores de sospecha de la OI. Dependiendo de la edad y la severidad, las 
manifestaciones de la enfermedad serán variables, además de considerar la gran 
heterogeneidad en la presentación de la misma (Forlino, Marini 2016, Forlino, Marini 2015). 
El colágeno tipo I es la proteína más abundante en los mamíferos, y la proteína mayoritaria 
del hueso, por lo que la mayoría de las manifestaciones clínicas se encuentran en 
estructuras óseas. Sin embargo, el colágeno tipo I también está presente en tendones, 
ligamentos, piel, esclerótica, dientes y oído medio e interno; por lo que describen 
numerosas manifestaciones extraóseas (Huber 2007, Glorieux 2008). Aunque el diagnóstico 
de la OI es fundamentalmente clínico, en algunos casos equívocos es necesario llevar a cabo 
una evaluación multidisciplinar con pruebas como el análisis proteico y del ARN, o el análisis 
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genómico del ADN, que son capaces de identificar la presencia de mutaciones (Huber 
2007). Éste diagnóstico molecular es de gran utilidad como orientación para el pronóstico, 
recurrencia, modo de herencia y por la variabilidad en la respuesta al tratamiento (Forlino, 
Marini 2015). 
Las manifestaciones esqueléticas incluyen fracturas y deformidad óseas, dolor óseo, 
macrocefalia, facies aplanada y triangular, dentinogénesis imperfecta, deformidad en la 
pared torácica como pectus excavatum o carinatum, “pecho en barril” y escoliosis o cifosis. 
Además el estudio radiográfico mostrará frecuentemente osteopenia generalizada, y 
combinación de arqueamiento de huesos largos, ápex torácico estrecho, y compresión 
vertebral (Forlino, Marini 2015, Glorieux 2008, Huber 2007). Además, se ha observado que 
en todos los tipos de OI puede presentarse anomalías de la unión craneocervical, 
observándose en un 37% aproximadamente de los pacientes. (Arponen, Mäkitie et al. 2012). 
En casos severos, las deformidades y fracturas óseas pueden verse en los primeros días de 
vida e incluso antes del nacimiento (Figura 1) 
 
 
Al ser un desorden generalizado del tejido conectivo, también se observan 
manifestaciones no esqueléticas siendo los más frecuentes esclerótica azul, pérdida auditiva 
temprana y función pulmonar disminuida. Con frecuencia se observan válvulas mitrales 
flexibles, regurgitación de la válvula mitral y/o aórtica, fístulas carótida-cavernosas, 
disecciones de las arterias vertebrales. También es relativamente frecuente que el tiempo 
de sangrado esté prolongado (consecuencia de la alteración de la función plaquetaria y la 
fragilidad vascular) y la existencia de un estado hipermetabólico mantenido, que incluye 
aumento de la frecuencia cardiaca y respiratoria, aumento de la temperatura corporal e 
intolerancia al calor (Forlino, Marini 2015, Glorieux 2008, Huber 2007).  
Existen múltiples desórdenes esqueléticos primarios que pueden ser confundidos 
con la OI, llamados comúnmente “Síndromes que recuerdan a la OI” como por ejemplo el 
Síndrome de Bruck, el síndrome de osteoporosis-linfoangioma, la displasia fibrosa 
panostótica, la hiperfosfatasia idiopática, la hipofosfatasia, el síndrome de Cole-Carpenter y 
la osteoporosis juvenil idiopática. Además, es muy importante el diagnóstico diferencial con 
Figura 1. Radiografía de un niño de dos 
días de vida con OI severa causada por 
mutaciones en COL1A2, con deformidad 
en los huesos largos y formación de callo 
en la costilla derecha. Tomado de Hoyer-
Kuhn y colaboradores (Hoyer-Kuhn, 
Netzer et al. 2015) 
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el maltrato infantil, causa frecuente de fracturas en niños sobre todo durante el primer año 
de vida (Rauch, Glorieux 2004, Glorieux 2008).  
 
Clasificación 
 En 1979 Sillence y colaboradores (Sillence, Senn et al. 1979) propusieron una 
clasificación numérica de la OI en 4 tipos (tabla 1), basándose en los hallazgos clínicos y 
radiográficos de pacientes, en la que ya se asumía que la OI era una condición heterogénea. 
En esta clasificación se distinguía entre: 
- Tipo I. Leve, con esclerótica azul y herencia autosómica dominante. 
- Tipo II. Letal perinatal, con herencia autosómica recesiva. Debido a la gran 
heterogeneidad tanto clínica como bioquímica, fue posteriormente subdividida en 
tres tipos; A, B o C, dependiendo de características radiográficas (Sillence, Barlow et 
al. 1984)  
- Tipo III. Progresivamente deformante, con herencia autosómica recesiva. 
- Tipo IV. De herencia dominante y esclerótica normal. 
 
Tipo OI Severidad clínica Características Herencia 
OI tipo I Leve no deformante Fragilidad ósea de grado variable entre leve a 
moderadamente severa, esclerótica azul y 
pérdida auditiva presenil. 
Autosómica 
dominante 
OI tipo II Perinatal letal Se asocia a mortalidad perinatal, fragilidad ósea 





OI tipo III Severamente 
deformante 
Fragilidad ósea variable entre moderada-severa 
a severa, esclerótica normal, y deformidad ósea 
severa en huesos largos y columna vertebral. 
Tiene una manifestación tanto clínica como 
radiográfica muy variable. 
Autosómica 
Recesiva 
OI tipo IV Moderadamente 
deformante 
Fragilidad ósea y esclerótica normal 
(ligeramente azulada en la infancia), con 




Tabla 1. Clasificación clínica-radiográfica de la OI. Tomada de Sillence (Sillence 1988) y Rauch y Glorieux 
(Rauch, Glorieux 2004). 
 
El grupo IV contenía todas aquellas condiciones intermedias entre el tipo I y III, por 
lo que era un grupo muy heterogéneo. La gran heterogeneidad de la enfermedad, unido a 
que se hallaron evidencias de otras alteraciones genéticas que no envolvían a los genes 
COL1A1 y COL1A2 (Wallis, Sykes et al. 1993) hicieron que surgieran nuevas formas de la 
enfermedad, que se numeraron sucesivamente como OI tipo V (Glorieux, Rauch et al. 
2000), VI (Glorieux, Ward et al. 2002) y VII (Ward, Rauch et al. 2002). Los últimos tipos se 
habían descrito como entidades clínicamente distinguibles de las ya descritas, por lo que 
seguía siendo una clasificación fundamentalmente clínica. En el año 2004 Rauch y Glorieux 
(Rauch, Glorieux 2004), publicaron una clasificación de Sillence extendida, que añadía los 
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tipos de OI V, VI y VI a los ya descritos, con un defecto genético todavía desconocido (tabla 
2). El patrón de herencia de los mismos se presuponía que era autosómico dominante para 
el tipo V, y autosómico recesivo para los tipos VI y VII.  
Tipo OI Severidad clínica Características Herencia 
OI tipo V Moderadamente 
deformante 
Dislocación de la cabeza del radio, 
membranas intraóseas mineralizadas, 
callos hiperplásicos, esclerótica normal 
Autosómica 
dominante 
OI tipo VI Moderada a severamente 
deformante 
Escoliosis, acumulación osteoide en 
tejidos óseos, patrón de laminación ósea 




OI tipo VII Moderadamente 
deformante 




Tabla 2. Clasificación de la OI extendida. Modificada de Rauch y Glorieux (Rauch, Glorieux 2004) y 
Glorieux (Glorieux 2008). 
 
Desde que en el 2006 se identificara la primera causa genética de la OI letal 
autosómica recesiva (Barnes, Chang et al. 2006), la clasificación de Sillence ha sido siendo 
progresivamente ampliada para albergar los nuevos tipos, dándoles números sucesivos en 
la clasificación. Esta clasificación ampliada incluye factores histológicos, patrón hereditario 
y hallazgos genéticos. En el 2009 el Grupo de Nosología de la Sociedad Internacional de 
Displasias Óseas (Warman, Cormier-Daire et al. 2011) recomendó mantener la clasificación 
de Sillence, universalmente aceptada, para clasificar el grado de severidad de la 
enfermedad, liberándola de las referencias moleculares directas. Debido a ello se propone 
agrupar la OI en cinco categorías clínicas, adjuntando otra lista de genes causantes de la 
displasia (tabla 3).  
Tabla 3. Propuesta de clasificación en 5 tipos de la OI, modificado de Warman y colaboradores 
(Warman, Cormier-Daire et al. 2011). 
 
Sin embargo, Forlino y Marini (Forlino, Marini 2015) establecieron que esta 
clasificación conlleva incongruencias como el cambio de tipo de OI a lo largo de la vida, o 
que en el mismo tipo coincidan pacientes con OI de diferente modo de herencia o mutación 
causando problemas en el asesoramiento genético y obstaculizando la investigación de los 
mecanismos de la enfermedad y respuesta a la terapia. Por ello se propuso (Marini, Blissett 
Tipo OI  Patrón de herencia 
I Forma no deformante Autosómica Dominante 
II Forma letal perinatal Autosómica Dominante 
Autosómica Recesiva 
III Tipo progresivamente deformante Autosómica Dominante 
Autosómica Recesiva 
IV Forma moderada Autosómica Dominante 
Autosómica Recesiva 





2013) una clasificación genética en la cual los tipos de Sillence solo se utilizan para las 
mutaciones del colágeno, y la numeración se continúa con cada nueva mutación genética 
descubierta. Actualmente, la clasificación propuesta por Forlino y Marini (Forlino, Marini 
2015) agrupa los tipos genéticos basándose en las alteraciones de los mecanismos 
metabólicos tanto intra como extracelulares, distinguiendo 5 grupos (tabla 4); además 
añaden que la clasificación genética-funcional que proponen puede ser suplementada por 
una escala de severidad clínica (Aglan, Hosny et al. 2012).  
Tabla 4. Propuesta de clasificación para la OI basada en alteraciones de los mecanismos metabólicos, 
resumido de Forlino y Marini (Forlino, Marini 2015). 
 
Tratamiento  
 Con respecto al tratamiento, requiere un equipo multidisciplinar ya que comprende 
la fisioterapia, rehabilitación y cirugía ortopédica como base, y el tratamiento de apoyo de 
otras especialidades. Los objetivos terapéuticos (Rauch, Glorieux 2004, Martin, Shapiro 
2007) serán proveer la mayor movilidad y otras capacidades funcionales, aumentar la 
resistencia ósea y descender el número de fracturas. Así, los programas de actividad física 
están orientados a prevenir fracturas y reducir la pérdida ósea inducida por la inmovilidad. 
Sin embargo, estos esfuerzos a veces no son suficientes para contrarrestar la extrema 
fragilidad ósea de estos pacientes, y por ello múltiples intentos para fortalecer los huesos 
mediante medicamentos se han sucedido a lo largo de los años (Rauch, Glorieux 2004, 
Glorieux 2008). Los pilares del tratamiento de la OI serán la rehabilitación y terapia física, la 
cirugía ortopédica y el tratamiento farmacológico. 
El principal objetivo de la rehabilitación y la terapia física es maximizar la función 
motora, muy importante durante la infancia de los pacientes. Es importante considerar que 
los pacientes con OI tipo I pierden progresivamente rango de movilidad articular, 
especialmente en los miembros inferiores; mientras que los pacientes con OI tipo III y IV 
tienen limitaciones motoras más graves que no cambian con el tiempo. Además, aquellos 
con OI tipo III o IV tienen reducida la tolerancia al ejercicio y la fuerza muscular, lo que 
supone una mayor fatiga durante actividades cotidianas. (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 
2013).  
La cirugía ortopédica es fundamental en el tratamiento a largo plazo de la OI y se 
considera un tratamiento complementario a la rehabilitación física, siendo en ocasiones 
imprescindible para conseguir la deambulación. La cirugía permite corregir la deformidad 
 Alteración Mutación 
Grupo A Defectos primarios en la estructura del colágeno o 
su procesamiento 
COL1A1, COL1A2 y BMP1 
Grupo B Defectos que modifican el colágeno CRTAP, LEPRE1, PPIB y 
TMEM38B 
Grupo C Defectos en el plegamiento y entrecruzamiento del 
colágeno 
SERPINH1, FKBP10 y PLOD2 
Grupo D Defectos en la osificación o en la mineralización IFITM5 y SERPINF1 
Grupo E Defectos en el desarrollo del osteoblasto con 
insuficiencia de colágeno 
WNT1, CREB3L1 y SP7 
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ósea que supone una limitación funcional mediante osteotomías de los huesos largos y 
colocación de clavos intramedulares (figura 2). Actualmente se utilizan 2 tipos de clavos 
telescópicos, los sistemas intramedulares telescópicos de Fassier-Duval y los clavos 
intramedulares telescópicos de Sheffield (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013). Respecto 
nuestro ámbito, es importante conocer que no es necesario llevar a cabo profilaxis 
antibiótica para tratamiento dental por las barras ortopédicas, colocadas quirúrgicamente. 
(O'Connell, Marini 1999).  
 
 
El tratamiento farmacológico (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013, Rauch, Glorieux 
2004, Astrom, Soderhall 2002) se basa en que en la OI hay un aumento de la actividad 
osteoclástica y una reducción en la formación de hueso; por lo que las opciones 
terapéuticas están enfocadas a reducir la actividad osteoclástica y favorecer la formación 
ósea. 
- Para reducir la actividad osteoclástica se han utilizado bisfosfonatos e 
inhibidores del RANKL; por último, los inhibidores de Catepsina K (catk) se 
proponen como un futuro tratamiento(Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013).  
El tratamiento con bisfosfonatos es mundialmente aceptado. Estos son 
fármacos antirresortivos que disminuyen el remodelado óseo, ampliamente 
administrados a niños con OI, en los que se han observado efectos positivos que 
incluyen el aumento del número de trabéculas y engrosamiento de la cortical, 
así como mejoría en la geometría vertical. Los beneficios máximos se producen 
en los 2-4 primeros años del tratamiento, aunque no se ha demostrado 
disminución de fracturas en huesos largos. Los bisfosfonatos más usados han 
sido el pamidronato y el zolendronato intravenosos, y más recientemente el 
tratamiento oral con bisfosfonatos (Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013, Rauch, 
Glorieux 2004, Astrom, Soderhall 2002).  
Los inhibidores del RANKL estarían representados por Denosumab (DMAB) 
Prolia, un anticuerpo monoclonal que inhibe la formación, función y 
supervivencia del osteoclasto y por lo tanto disminuye la resorción ósea en el 
hueso tanto cortical como trabecular.  
Figura 2. Antes y después del enclavamiento 
intramedular, tomado de Gutiérrez-Díez y 




Por otro lado, los inhibidores de la Catepsina K (catk) como el Odanacatib se han 
propuesto recientemente; la catk es una enzima expresada en los osteoclastos, 
con una función esencial en el remodelado óseo. La cuantificación sérica de la 
catk podría ser útil para conocer el nivel de actividad osteoclástica, útil para 
valorar la efectividad del tratamiento antiosteoporótico. 
- Para favorecer la formación ósea se propone el uso de Hormona del Crecimiento 
(GH), inhibidores de la serotonina e inhibidores de la esclerostina. Es importante 
resaltar que la Hormona Paratiroidea (PTH) está contraindicada en niños. 
Otros futuros tratamientos, todavía en fase experimental, estarían encaminados a la 





Características de la Osteogénesis Imperfecta a nivel Craneofacial 
 
Las principales características de la DGI a nivel craneofacial son (Chang, Lin et al. 
2007, Huber 2007, van Dijk, Cobben et al. 2011, Gutiérrez-Díez, Gutiérrez et al. 2013): 
- Cara en forma triangular con abombamiento frontal 
- Clase III esquelética, generalmente por posición retrusiva del maxilar 
- Hiperdivergencia facial, con tendencia a mordida abierta esquelética 
- Bóveda craneal delgada por pobre mineralización de la misma 
- Retraso en el cierre de las fontanelas y suturas craneales, con formación excesiva 
de huesos Wormianos 
- Anomalías en la unión craneocervical presentes en aproximadamente un 37% de 
los pacientes (Arponen, Mäkitie et al. 2012). 
Las manifestaciones orales de la OI (Huber 2007, O'Connell, Marini 1999) también 
son muy variadas, de acuerdo a la heterogeneicidad en el fenotipo de la OI. La 
Dentinogénesis Imperfecta (DGI) es el hallazgo oral clásico, que subdivide a los tipos de OI 
de la Clasificación de Sillence en dos subtipos, dependiendo de la presencia o ausencia de 
DI. Otros hallazgos orales son maloclusión (es frecuente encontrar mordidas abiertas tanto 
anteriores como posteriores, además de clases III y mordidas cruzadas anteriores o 




La Dentinogénesis Imperfecta (DGI), también conocida como Dentina Opalescente 
Hereditaria, es un defecto hereditario de la dentina que afecta tanto a la estructura como a 
la composición de la dentina. Es una displasia mesodérmica localizada que afecta a la 
dentición tanto primaria como permanente, y se considera la enfermedad genética dental 
más común (Subramaniam, Mathew et al. 2008, Teixeira, Santos Felippe et al. 2008, Pallos, 
Hart et al. 2001). Shields y colaboradores (Shields, Bixler et al. 1973) en 1973 propusieron 
una clasificación para los defectos hereditarios de la dentina, en la que se clasificaban en 
dos grandes grupos, (1) las displasias de dentina y (2) las dentinogénesis imperfectas, 
conteniendo diferentes subtipos. Las dentinogénesis imperfectas las clasifican en 3 grupos: 
el tipo I que se presenta asociado a la OI y puede afectar a ambas denticiones, el tipo II que 
tiene una presentación más severa y no se presenta en asociación a la OI y el tipo III 
(Brandywine), identificado en una población tri-racial aislada del sur de Maryland y 
Washington DC.  
La DGI tipo I es aquella que se manifiesta junto con la OI, siendo un hallazgo muy 
frecuente en estos pacientes. La presencia de la DGI divide a los 4 tipos propuestos por 




La DGI es una de las manifestaciones principales de la OI, teniendo una gran 
penetrancia (Lin, Chuang et al. 2015, Pallos, Hart et al. 2001). Los cuatro tipos de OI 
relacionadas directamente con mutaciones en el colágeno (tipos I-IV) pueden expresar DGI 
(Hart, Hart 2007). Se calcula que la DGI se presenta en aproximadamente la mitad de los 
pacientes afectados por OI (Teixeira, Santos Felippe et al. 2008), aunque no se presenta en 
la misma proporción en los diferentes tipos de OI, siendo más frecuente en los pacientes 
afectados del tipo III de OI, seguidos del tipo IV y I (Lin, Chuang et al. 2015). 
Además la dentición primaria frecuentemente se encuentra más afectada que la 
permanente, estimándose que más de un 80% de los pacientes en dentición temporal se 
encuentran afectados de DGI (O'Connell, Marini 1999). 
 
Etiología 
 La DGI tipo I es la forma sindrómica de la DGI, que se presenta asociada a la OI, por 
lo tanto, su etiología está relacionada directamente con la de ésta enfermedad, estando en 
la gran mayoría de los casos asociada a las mutaciones en los genes que codifican para el 
colágeno tipo I (COL1A1 y COL1A2) (Barron, McDonnell et al. 2008). En muchas ocasiones la 
DGI es el factor de más penetrancia de la OI (Pallos, Hart et al. 2001).  
Basándose en el conocimiento del efecto de la mutación del colágeno en los 
fibroblastos Hall y colaboradores (Hall, Manière et al. 2002) especulan que los 
odontoblastos deben ser disfuncionales desde el principio, produciéndose una dilatación de 
los mismos por el acumulo intracelular de procolágeno anormal y productos de 
degradación en el retículo endoplásmico rugoso, vesículas de transición y vesículas de 
secreción. La matriz anormal secretada se mineraliza, rodeando eventualmente al 
odontoblasto y su proceso y previniendo la futura secreción de colágeno, resultando en la 
inmovilización celular. Tras la apoptosis o necrosis de estos odontoblastos disfuncionales 
algunas células mesenquimatosas indiferenciadas de la pulpa se transforman en células 
similares a odontoblastos (odontoblastlike) por metaplasia, y empiezan a depositar y 
mineralizar nuevamente matriz intercelular, pero de forma descontrolada dando lugar a 
una disposición desordenada de la misma y produciendo una obliteración pulpar progresiva 
por excesivo depósito de dentina atípica.  
 
Diagnóstico 
El diagnóstico de la DGI es fundamentalmente clínico, siendo la discoloración y la 
obliteración pulpar son las principales características de la DGI (Lin, Chuang et al. 2015). La 
DGI tipo I debe considerarse como aquel defecto hereditario de la dentina que se presenta 
en asociación a la OI. Mientras que la OI con DGI se asocia frecuentemente a defectos en el 
colágeno tipo I, la expresión clínica y la etiología genética de ambas es compleja (Kim, 
Simmer 2007). El colágeno no tiene la misma función en el hueso y en la dentina, por lo que 
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la severidad de la afectación ósea y dentinaria tiene una gran variabilidad (O'Connell, Marini 
1999). Ambas denticiones se ven afectadas por la DI, aunque la dentición temporal está 
afectada más severamente que la permanente (Majorana, Bardellini et al. 2010). En una 
minoría de pacientes, aunque la dentición temporal esté clínicamente afectada la dentición 
permanente no lo está, pero no es posible predecir la afectación o no de la dentina 
permanente a partir de la afectación de la dentición temporal (Majorana, Bardellini et al. 
2010). 
El diagnóstico diferencial de la DGI debe de efectuarse con las Displasias 
Dentinarias, Amelogénesis Imperfecta, fluorosis dental, porfiria eritropoyética congénita y 
tinción por tetraciclinas (Behl, Bali et al. 2015).  
Con respecto a la asociación entre la OI y la DGI, los pacientes con DGI  parecen 
tener mayor tendencia a desarrollar deformidad ósea y escoliosis (Lin, Chuang et al. 2015a) 
además,  considerando la severidad de la afectación esquelética y los síntomas dentales, la 
DGI es más frecuente en aquellos pacientes con una tasa de fractura elevada, aunque no es 
posibles establecer que la probabilidad de padecer DGI aumenta el riesgo de fracturas 
óseas (Petersen, Wetzel 1998).  
Debemos considerar que dientes de pacientes con OI aparentemente sin síntomas 
de DGI pueden presentar anomalías radiográficas, y que dientes que muestran ligeras 
anomalías radiográficas pueden mostrar un amplio abanico de síntomas clínicos (Petersen, 
Wetzel 1998). Lo mismo ocurriría con los hallazgos histológicos y microscópicos, por lo que 
dientes aparentemente normales a exploración clínica pueden presentar anomalías 
estructurales examinadas microscópicamente (Lygidakis, Smith et al. 1996).  
Hallazgos clínicos 
El diagnóstico de la DGI es fundamentalmente clínico. Los dientes de ambas 
denticiones habitualmente presentan discoloración, presentándose translúcidas y de color 
ambarino, y con atrición evidente (Barron, McDonnell et al. 2008, Kim, Simmer 2007, 
Devaraju, Devi et al. 2014). La discoloración dentaria presenta una gran variabilidad, 
pudiendo presentarse con una apariencia amarillo/marrón hasta azul opalescente, siendo la 
primera más frecuente. Además, ésta no parece relacionada con los diferentes tipos de OI 
(Majorana, Bardellini et al. 2010).  
El esmalte es normal, aunque en 1/3 aproximadamente de los pacientes se observan 
hipocalcificaciones o hipomineralizaciones del esmalte (Shapira 2001), pero al estar sobre 
una dentina anómala tiende a fracturarse, favoreciendo la atrición de la dentina expuesta 
(Waltimo, Ojanotko-Harri et al. 1996). En un estudio llevado a cabo por Petersen y Wetzel 
(Petersen, Wetzel 1998) analizaron los hallazgos clínicos estableciendo que las abrasiones 
eran más frecuentes en la dentición temporal que en la permanente. Además, aquellos 
pacientes con discoloración dentaria presentaban mayor abrasión, siendo más prominente 
en aquellos dientes con una discoloración amarillo/marrón. En casos severos, ésta atrición 
conlleva una pérdida de dimensión vertical que puede repercutir en la articulación 




Hallazgos radiográficos  
La hipertrofia dentinaria produce una obliteración pulpar progresiva justo después 
de la erupción, incluso a veces antes de la misma. Los hallazgos más frecuentes son 
extensiones de la cámara pulpar, obliteraciones, angulación radicular atípica y hueso 
mandibular aplanado, además de una constricción cervical más marcada de lo habitual, que 
da lugar a una apariencia de coronas bulbosas. Con frecuencia menor se reporta 
hipodoncia, lesiones periapicales, dentículos y supernumerarios (Petersen, Wetzel 1998, 
Majorana, Bardellini et al. 2010). La expresión es variable incluso entre dientes de un mismo 
individuo; mientras que algunos dientes presentan obliteración pulpar completa, otros 




Figura 3. Fotografías intraorales laterales de 
sujetos con OI (O'Connell, Marini 1999). En la 
figura a puede observarse la coloración amarillo-
marrón en la dentición temporal, además de 
atrición dentaria en los dientes no restaurados 
con coronas. En la figura b, ya en dentición 
permanente, puede observarse la coloración gris 
opalescente en los molares, además de mordida 
abierta posterior. 
 
Figura 4. Radiografías panorámicas de 
sujetos con OI. En la figura a (O'Connell, 
Marini 1999)puede observarse el aspecto 
bulboso de las coronas y la obliteración 
completa del tejido pulpar. En la figura b 
(Costa, Chaves et al. 2014) se observan 
cámaras pulpares amplias, con paredes 






Los hallazgos ultraestructurales han de ser estudiados a tres niveles diferentes; 
esmalte, unión amelodentinaria y dentina. Así, aunque algunos autores establecen que no 
se encuentran diferencias histológicas dentarias entre los diferentes tipos de OI (Majorana, 
Bardellini et al. 2010), Lindau y colaboradores (Lindau, Dietz et al. 1999b) establecen que sí 
que hay diferencias morfológicas de la dentina, habiendo hallazgos más frecuentes y 
marcados en los pacientes con OI tipo III y IV que en los de tipo I.  
El esmalte histológicamente tiene una estructura normal, aunque tiende a fracturarse 
(Devaraju, Devi et al. 2014). El esmalte primario está mineralizado de forma más irregular, 
especialmente en casos de DGI clínica (Lindau, Dietz et al. 1999b). 
La unión amelodentinaria ha sido ampliamente estudiada, sin embargo no se ha 
llegado a un consenso. Algunos autores establecen que es funcional y estructuralmente 
normal (Devaraju, Devi et al. 2014, Majorana, Bardellini et al. 2010, Hall, Manière et al. 2002) 
y otros que aparece aplanada (Lygidakis, Smith et al. 1996). Lindau y colaboradores (Lindau, 
Dietz et al. 1999a) determinaron con microscopía electrónica de barrido que la unión 
amelodentinaria tiene un aspecto festoneado en algunas zonas (principalmente en la mitad 
inferior de las áreas proximales) mientras que en otras se presentaba aplanado; siendo más 
frecuente encontrar un aspecto liso, por lo que podría definirse como parcialmente 
festoneado. Además, encontraron relación entre la LAD y el esmalte; cuando la LAD era 
ondulada los prismas del esmalte se presentaban más irregulares que cuando esta era lisa. 
Sin embargo, a día de hoy no podemos establecer que la LAD festoneada, o lisa, sea una 
característica morfológica de la DI tipo I. 
La dentina es donde se encuentran los mayores signos de anomalía estructural 
(Devaraju, Devi et al. 2014, Lindau, Dietz et al. 1999b, Majorana, Bardellini et al. 2010, 
Lygidakis, Smith et al. 1996). Histológicamente, los túbulos dentinarios son irregulares y se 
observan tanto túbulos gigantes como obliterados, y áreas circulares de matriz sin 
calcificar. La dentina de los dientes temporales, más afectada, presenta una apariencia en 
forma de abanico, mientras que en los dientes permanentes la distribución irregular de los 
túbulos dentinarios les dan una imagen laminar. Además, en los dientes con OI tipo IV y que 
presentaban DGI clínica se observa más afectación, mientras que los pacientes con OI tipo I 
y sin DGI eran los que tenían aparentemente la dentina más normal. La dentina de manto, 
aunque se habitualmente se ha descrito como normal, presenta las mismas anomalías que 
otras capas más afectadas, pero más levemente, y se continúa con una banda de dentina 
con túbulos aparentemente normales, que termina abruptamente en un área ondulada 
paralela a LAD con túbulos ocluidos por cristales orientados aleatoriamente. 
Posteriormente se encuentra una zona heterogénea, relativamente lineal, con anchas 
estructuras similares a canales, canales con procesos retrocurvados y dilatados. La dentina 
está pobremente mineralizada, lo que podría estar justificado por la presencia aumentada 
de colágeno tipo III (normalmente solo presente en dentina reactiva), que podría ser un 












El asesoramiento y tratamiento dental de los pacientes con OI comienza con la 
erupción dentaria, momento en el que se puede determinar si los dientes están 
clínicamente afectados por la DGI.  Un adecuado tratamiento bucodental de los pacientes 
con DGI incluye prevenir la atrición severa asociada a la pérdida de esmalte y al rápido 
desgaste de la dentina, rehabilitar la dentición una vez ha desarrollado el desgaste severo, 
optimizar estética y prevenir las lesiones cariosas y la enfermedad periodonal. Así, el 
manejo de estos pacientes será variable dependiendo de la severidad de la expresión cínica. 
Además, como consideración general, el clínico debe de ser precavido en el tratamiento de 
estos individuos con OI evitando procedimientos que transmitan grandes fuerzas a los 
huesos maxilares; además es importante evitar movimientos bruscos que puedan producir 
fracturas óseas, e incluso utilizar algún tipo de estabilización protectora durante nuestros 
tratamientos (Council 2009). También es muy importante determinar la presencia de alergia 
al látex, puesto que los niños con OI son de alto riesgo (Muhney, Campbell 2007, O'Connell, 
Marini 1999). 
Aunque antiguamente estos pacientes quedaban sin tratar hasta la edad adulta, 
cuando se les extraían los dientes y se les colocaban prótesis completas convencionales, 
actualmente  está indicado un tratamiento temprano de estos pacientes que evite o 
intercepte posibles problemas como la pérdida de dimensión vertical, problemas articulares 
y complicaciones de pérdida de longitud de arcada (Shapira 2001). Sin embargo, siempre 
hay que considerar que el tratamiento a edades muy tempranas supone: 
- Coste elevado. 
- Riesgo derivado de la anestesia general. 
- Posponer el tratamiento puede resultar en una mejor cooperación y la no 
necesidad de anestesia general. 
- Problemas técnicos al restaurar dientes con coronas clínicas mínimas y cámaras 
pulpares muy amplias. 
 
Figura 5. Montaje de imágenes de 
microscopía óptica de un paciente 
con OI, mostrando los principales 
hallazgos ultraestructurales de la 
DGI. Tomado de Hall y colaboradores 
(Hall, Manière et al. 2002) 
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Los objetivos del tratamiento temprano, en la dentición temporal, serán (Shapira 
2001): 
1. Mantener la salud oral y preservar la vitalidad, forma y tamaño dentarios 
2. Proveer al paciente de una apariencia estética a una temprana edad, para 
prevenir problemas psicológicos 
3. Proveer al paciente de una dentición funcional 
4. Prevenir la pérdida de dimensión vertical 
5. Mantener la longitud de arcada 
6. Evitar interferencias con la erupción de la dentición permanente 
7. Permitir un crecimiento normal de los huesos faciales y de la articulación 
temporomandibular (ATM) 
8. Establecer una relación con el paciente y con su familia de forma temprana 
 Acerca de la edad idónea para empezar el tratamiento no hay consenso, 
considerándose que debe de ser evaluado en función de la severidad de la afectación y de 
las necesidades de tratamiento. Shapira (Shapira 2001) propone que en los casos de DGI 
severa el tratamiento se efectúe en dos fases, una primera fase tan temprana como sea 
posible (en torno a los 18-20 meses) para proteger los incisivos y los primeros molares, y 
una segunda fase (en torno a los 28-30 meses) para proteger los segundos molares y 
caninos; aunque en casos menos severos se podría llevar a cabo todo en una sola fase a los 
30 meses. En cualquier caso, es importante llevar a cabo un seguimiento a largo plazo para 
detectar complicaciones y ajustar nuestros tratamientos a los cambios de la dentición y de 
la oclusión. 
La rehabilitación oral completa de estos pacientes es complicada (Mayordomo, 
Estrela et al. 1992) y requiere la participación de un equipo multidisciplinar, en el que 
habitualmente se requiere el trabajo conjunto del odontopediatra con el cirujano, 
ortodoncista o prostodoncista. La identificación temprana de la DGI y las medidas de 
odontología preventiva serán críticas para evitar las consecuencias funcionales de la DGI 
(Council 2009). 
El tratamiento preventivo será muy importante, debiendo estar presente en todo 
momento. Las medidas de higiene oral deben de ser potenciadas al máximo, llevándose a 
cabo tratamientos preventivos como selladores de fosas y fisuras, y fluorizaciones tópicas 
periódicas. Empezar a tratar a estos pacientes en una edad temprana, con los dientes 
intactos es una gran ventaja, siendo el momento ideal para educar tanto a los niños como a 
los padres en técnicas de higiene oral y control de la dieta (Gibbard 1974). Además, es muy 
importante que los niños con DGI sean examinados periódicamente (Biria, Abbas et al. 2012) 
para prevenir la pérdida de estructura dentaria, restaurando las fracturas de esmalte, 
manteniendo la dimensión vertical. Ante la incapacidad de predecir si la dentición 
permanente estará afectada los padres deben ser avisados de la posibilidad de estar 
afectada y que hay que esperar a la erupción de los mismos para ver su afectación (Gibbard 
1974). 
El tratamiento restaurador es efectivo para el tratamiento de la DGI leve o 
moderada. En casos de DGI severa, se considera que el objetivo del tratamiento restaurador 
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es preservar la estructura dentaria remanente para que en el futuro pueda utilizarse como 
base del tratamiento prostodóncico (Mayordomo, Estrela et al. 1992). Aunque cabría 
esperar que debido a la alteración estructural dentaria la adhesión a la resina estuviese 
comprometida, las restauraciones llevadas a cabo con estos materiales son clínicamente 
exitosos en la mayoría de los pacientes, por lo que las técnicas de odontología adhesiva no 
están contraindicados en pacientes con DGI (O'Connell, Marini 1999) siendo importante a la 
hora de devolver la estética en el sector anterior mediante restauraciones de resina, o 
carillas tanto de técnica directa como indirecta. Sin embargo, estos tipos de tratamientos 
deben de estar valorados en conjunto con la severidad de la afectación, no siendo 
tratamiento de elección en los casos de afectación severa.  
Con respecto a las consideraciones endodónticas (Council 2009), debido al mayor 
riesgo de presentar abscesos periapicales, está indicado hacer pruebas radiográficas de 
rutina periódicamente en los pacientes con DGI. En aquellos dientes con una obliteración 
total de los conductos se requerirá tratamiento quirúrgico para eliminar la lesión periapical 
y mantener el diente. El tratamiento endodóncico en estos pacientes puede ser más 
dificultoso debido a la obliteración progresiva de los conductos, lo que aumenta el riesgo 
de perforaciones laterales y fracturas radiculares debido a que la dentina está pobremente 
mineralizada. Pettiette y colaboradores (Pettiette, Wright et al. 1998) establecen que en 
algunos casos, debido a la complejidad del tratamiento endodóntico en dientes con DGI, 
incluso es aconsejable llevar a cabo un tratamiento endodóntico profiláctico en aquellos 
dientes con fracturas de esmalte, atrición severa o caries dental, y que posteriormente 
serán estratégicos para el tratamiento definitivo. 
Con respecto al tratamiento protésico las opciones de tratamiento son muy variadas 
y el objetivo debe ser salvar en la mayor estructura dentaria posible y protegerla aportando 
al paciente una posición mandibular relajada y aumentando la dimensión vertical de 
oclusión, para facilitar la recuperación de una adecuada función masticatoria (Mayordomo, 
Estrela et al. 1992). Coronas de acero preformadas para prevenir atrición y pérdida de 
estructura dentaria pueden ser utilizados en los sectores posteriores de dientes temporales 
o permanentes jóvenes donde la estética no es lo más importante (Subramaniam, Mathew 
et al. 2008). Tanto las sobredentaduras como las coronas metálicas preformadas servirán 
en la dentición temporal para prevenir la atrición, mantener la dimensión vertical y 
mantener el espacio hasta la erupción de la dentición permanente (Gibbard 1974). En 
dentición permanente se ha descrito como tratamiento prostodóncico el uso de prótesis 
parciales removibles o fijas, prótesis completas y sobredentaduras (Bouvier, Duprez et al. 
1996, Goud, Deshpande 2011). Las sobredentaduras (Darendeliler-Kaba, Marechaux 1992) 
han sido propuestas como un tratamiento adecuado para conservar los dientes el mayor 
tiempo posible aportando una adecuada estética y recuperando la dimensión vertical, 
aunque en muchos casos debe considerarse como una solución temporal hasta que finalice 
el crecimiento y se instaura una solución protésica permanente. Sin embargo, las 
sobredentaduras son móviles y sin retención lo cual puede hacer que no sean plenamente 
aceptadas por el paciente, por ello también se propone el tratamiento mediante prótesis 
fija (coronas o puentes de metalporcelana) sobre perno-muñones metálicos, aunque esto 
puede aumentar el riesgo de fracturas dentarias, y son más difíciles de retirar para instaurar 
el tratamiento definitivo (Mayordomo, Estrela et al. 1992). La combinación de prótesis 
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parciales removibles para el sector posterior y coronas de recubrimiento total en el sector 
anterior también se describe (Subramaniam, Mathew et al. 2008). 
La relativa frecuencia con la que los pacientes con OI desarrollan una clase III, 
mordidas abiertas y mordidas cruzadas les hace susceptibles al tratamiento ortodóncico. 
Los pacientes con DGI pueden ser tratados de forma exitosa con ortodoncia convencional, 
consiguiéndose un adecuado adhesivo de los brackets y bandas (Crowell 1998, O'Connell, 
Marini 1999). Roh y colaboradores (Roh, Kang et al. 2010) muestran el caso de una paciente 
de OI tratada con DGI en la cual se observó que la tasa de movimiento dentario era normal, 
pero debido al riesgo aumentado de reabsorción radicular recomiendan mantener el 
periodo de tratamiento activo lo más corto posible. Además, debido a que las raíces son 
más frágiles, se recomienda evitar fuerzas ortodóncicas excesivas (Gibbard 1974). 
En algunas ocasiones la severidad de la maloclusión, y la frecuencia aumentada de 
presentar erupciones ectópicas y posibles lesiones periapicales hacen necesario incluir una 
fase quirúrgica en el tratamiento integral de estos pacientes. Kindelan y colaboradores 
(Kindelan, Tobin et al. 2015) presentan un caso de DGI tratado mediante la combinación de 
cirugía ortopédica y ortodóncica, en el que mencionan que los pacientes con OI y DGI 
presentan ciertas características a tener en cuenta ante el manejo quirúrgico y anestésico, 
estas son: 
- Facilidad de fracturas óseas y dentarias 
- Tendencia aumentada al sangrado secundaria a desórdenes plaquetarios y 
posiblemente vasculares 
- Tendencia incrementada a desarrollar hipertermia maligna 
- Dificultad de intubación de algunos pacientes que presentan cuellos cortos, 
lenguas grandes y deformidad torácica 
En las últimas décadas se ha propuesto como parte del tratamiento integral del 
paciente la utilización de técnicas de cirugía avanzadas como la osteodistracción, injertos 
óseos, elevaciones de seno maxilar e implantes dentales en pacientes con OI, con 
resultados exitosos (Binger, Rücker et al. 2006, Zola 2000, Prabhu, Duckmanton et al. 
2007). 
En relación con la el tratamiento estético de estos pacientes, se han descrito casos 
de blanqueamientos en pacientes con DGI y resultados exitosos (Bidra, Uribe 2011) con 
peróxido de hidrógeno al 14% y uso domiciliario 2 veces al día durante 15 minutos, es un 













 Aunque la mayoría de publicaciones acerca de la DGI-I son casos clínicos o series de 
casos, algunos autores han analizado la prevalencia de diferentes manifestaciones tanto a 
nivel clínico como radiográfico de la DGI-I. Se calcula que la prevalencia de DGI-I es 
aproximadamente un 50% de los pacientes con OI, siendo más frecuente en los fenotipos 
más severos de la enfermedad sistémica (de mayor a menor frecuencia OI tipo III>IV>I), 
aunque los datos son variables dependiendo del autor (tabla 5).  
OI Tipo I Tipo III Tipo IV Total  
 OI,n DGI (%) OI,n DGI (%) OI,n DGI  (%) OI,n DGI 
(%) 
Schwartz y Tsipouras (1984) 20 40% 7 43% 1 100% 28 43% 
Lukinma, Ranta et al.  (1987) 45 9% 2 50% 16 81% 68 32% 
Lund, Jensen et al. (1998) 50 8% 16 81% 22 37% 88 28% 
Petersen, Wetzel (1998) 10 90% 14 57,1% 6 50% 49 63,3% 
O’Connell, Marini (1999) - - 22 82% 18 61% 40 73% 
Lindau, Dietz et a (1999) 8 37.5% 2 50% 5 100% 15 60% 
Malmgrem y Norgren (2002) 36 28% 15  67% 14 50% 65 42% 
Malmgrem, Lindskog (2003)  25 28% 7 71.43% 8 50% 49 40% 
Majorana, Bardellini et al 
(2010) 
9 44.4% 3 100% 4 75% 16 62.5% 
Lindahl, Åström et al (2015) 151 13% 29 58% 42 43% 222 25% 
Lin, Chuang et al (2015) 42 31% 5 80% 25 56% 72 43% 
Tabla 5. Diferentes prevalencias de la DGI-I con respecto el tipo de OI según diversos autores 
(Petersen, Wetzel 1998, Lukinmaa, Ranta et al. 1987, Lund, Jensen et al. 1998, O'Connell, Marini 1999, 
Lindau, Dietz et al. 1999b, Malmgren, Lindskog 2003, Majorana, Bardellini et al. 2010, Lindahl, Åström 
et al. 2015, Lin, Chuang et al. 2015, Malmgren, Norgren 2002, Schwartz, Tsipouras 1984) 
 
 Schwartz y Tsipouras (Schwartz, Tsipouras 1984) ya en 1984 estudiaron las 
características orales de 28 pacientes (adultos y niños) con OI estableciendo que el 50% de 
los sujetos presentaba discoloración, el 42,8% presentaba discoloración asociada a 
obliteración pulpar y un 14,8% presentaba discoloración asociado a obliteración pulpar y 
constricción cervical acentuada y en 1 paciente observaron también raíces cortas y/o 
estrechas, además de todo lo anterior. En un 66,67% de la muestra observaron algún grado 
de obliteración pulpar, habiéndose obliterado aproximadamente el 50% del tejido pulpar en 
la adolescencia; y en el 10,7% de los pacientes observaron signos de atrición dental. 
Petersen (Petersen, Wetzel 1998) analizó las características dentales de 49 niños 
con OI, de los cuales el 63,3% presentaban DGI-I. Clínicamente encontró que el 60% de los 
niños menores de 6 años presentaban signos de abrasión dentaria (este porcentaje bajaba 
a un 34,6% en niños de entre 6 y 12 años), y que con respecto a la dentición permanente 
mientras que los niños menores de 13 años solamente presentaban abrasión un 7,7%, este 
porcentaje ascendía a 38,5% cuando eran mayores de 13 años. Además establece que el 
80,6% de los dientes con discoloración presentabas abrasión. Con respecto a las anomalías 
radiográficas, encontraron que solamente un 27,77% no presentaba signos de DGI. Los 
hallazgos radiográficos que encontraron pueden observarse en la tabla 6. Además, los 





Anomalías radiográficas  Número Porcentaje 
(n=18) 
“Forma de maza” o extensiones de la cámara pulpar 8 44,44% 
Obliteración de los canales radiculares 7 38,89% 
Angulación radicular atípica 7 38,89% 
Constricción cervical acentuada en los dientes 6 33,33% 
Raíces cortas/estrechas 4 22,22% 
Agenesias dentales 4 22,22% 
Lesiones quísticas/radiolucidez periapical 2 11,11% 
Dentículos 2 11,11% 
Mesiodens 1 5,55% 
Tabla 6. Hallazgos radiográficos y su prevalencia, tomado de Petersen y Wetzel (Petersen, 
Wetzel 1998). 
 
 O’Connell y cols (O'Connell, Marini 1999) evaluaron la discoloración dentaria y las 
maloclusiones en 40 niños con OI tipo III y IV, estableciendo que la DGI era más frecuente 
en la dentición temporal y en la OI tipo III. Con respecto a la discoloración, en la OI tipo III 
era más frecuente el tipo amarillo-marrón en los dos tipos de denticiones 
(aproximadamente un 62%), mientras que en la OI tipo IV se diferenciaba entre la tonalidad 
amarillo-marrón, más frecuente en dentición temporal (53%), y la azul-grisácea, más 
frecuente en dentición permanente (55%).  
 Malmgrem y Norgen (Malmgren, Norgren 2002) examinaron 68 niños con OI tanto 
clínica como radiográficamente, estableciendo que no es posible relacionar el grado de 
discoloración con el tipo de OI ni el tipo de dentición; aunque los pacientes en dentición 
temporal presentaban más signos de DGI que aquellos en dentición permanente. En el 
37,5% de los pacientes en dentición temporal encontraron atrición dental severa, mientras 
que en dentición permanente era menos frecuente y cuando estaba presente era leve. 
Radiográficamente, encontraron cámaras pulpares excesivamente amplias (ocasionalmente 
obliteradas) en el 55% de los sujetos, y extensiones apicales de la cámara pulpar (apariencia 
de taurodontismo) en el 42% de los pacientes. 
 En otro estudio llevado a cabo por Majorana y colaboradores (Majorana, Bardellini 
et al. 2010), en el que estudiaron las características de 16 niños con OI establecen que un 
62% de los niños presenta discoloración dental, siendo la discoloración de tipo amarillo-
marrón es más frecuente (80% de las discoloraciones), aunque el tipo de discoloración no 
pudo ser relacionado con el tipo de OI. En el 60% de los niños se puede observar atrición 
severa o fracturas de esmalte en dentición temporal, y fue más frecuente en los niños con 
discoloración del tipo amarillo-marrón. 
 En un estudio realizado con población sueca (Lindahl, Åström et al. 2015) se observó 
que la DGI se presentaba en más mujeres (22%) que hombres (9%); y en otro con población 
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Taiwanesa se detectó que los pacientes con DGI parecían más proclives a desarrollar 
deformidades óseas y escoliosis. 
 Con respecto a los artículos que reportan casos clínicos de pacientes, cuyos 
resultados han sido resumidos en la tabla 7, todos los casos mencionaban la discoloración 
dentaria, y la gran mayoría hablaban de atrición o desprendimientos del esmalte. En la 
mayoría de los artículos, aunque en menor porcentaje, también se hacía referencia a la 
obliteración pulpar y a la constricción cervical acentuada. Subramaniam y colaboradores 
(Subramaniam, Mathew et al. 2008) reportan un caso de radiolucidez periapical. 
 








Ogansalu, Hanchard (1997) Si Si Si - 
Knežević, Tarle et al. (2006) Si Si Si Si 
Muhney, Campbell (2007) Si Si Si Si 
Subramaniam, Mathew et 
al. (2008) 
Si Si Si - 
Teixeira, Santos Felipe et al. 
(2008) 
Si  Si  Si Si  
Biria, Abbas et al. (2012) Si Si No Si 
Lingaraju, Nagarathna et al. 
(2013) 
Si Si - - 
Bencharit, Border et al. 
(2014) 
Si - Si Si 
Devaraju, Devi et al. (2014) Si Si Si - 
N (si/no) 9 8 7 5 
% (si) 100% 88,89% 77,78% 55,55% 
Tabla 7. Resumen de diversos reportes de casos clínicos, con respecto a su mención a alteraciones 
asociadas a la DGI-I  (Bencharit, Border et al. 2014, Biria, Abbas et al. 2012, Devaraju, Devi et al. 2014, 
Knežević, Tarle et al. 2006, Lingaraju, Nagarathna et al. 2013, Muhney, Campbell 2007, Subramaniam, 
Mathew et al. 2008, Teixeira, Santos Felippe et al. 2008, Ogunsalu, Hanchard 1997). 











 Los pacientes con OI presentan un gran número de alteraciones a nivel dentario, 
que son englobadas en el concepto de DGI tipo I. Diversos autores han estudiado las 
características de la DGI-I, describiendo diversas alteraciones tanto a nivel clínico como 
radiográfico. Además, estas aberraciones dentarias tienen un grado de severidad muy 
variable; desde alteraciones apenas perceptibles, a la pérdida casi completa de la estructura 
dentaria. 
El mecanismo por el cual se afectan los tejidos duros dentarios está muy 
relacionado con aquel que produce la afectación ósea, y algunos autores establecen que la 
severidad de la afectación dentaria se relacionaría con la severidad de la afectación 
sistémica. El conocimiento de la relación entre la severidad de ambas alteraciones permitiría 
tomar medidas preventivas en estos pacientes y poder llevar a cabo un diagnóstico muy 
temprano de las alteraciones, minimizando las repercusiones dentarias de la enfermedad 
sistémica. 
Además, se describe que la dentición permanente se encuentra menos afectada que 
la dentición temporal, aunque no es posible establecer un modelo predictivo de afectación 
entre ambas denticiones. 
Debido a todo lo anterior, se evidencia la necesidad de llevar a cabo un estudio 
amplio, que abarque tanto las manifestaciones clínicas como radiográficas de éstos 
pacientes dando lugar a una descripción más minuciosa de la DGI-I; y que analice si hay 
diferencias significativas entre los grados de severidad de la enfermedad sistémica y la 
afectación dentaria. Además, sería relevante describir y estudiar la relación entre la 
afectación de la dentición temporal y permanente con el objetivo de poder llevar a cabo 
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Hipótesis de trabajo: 
 La OI es una enfermedad genética que cursa con fragilidad ósea y tendencia a las 
fracturas óseas a lo largo de la vida. Las alteraciones dentarias asociadas a esta patología se 
agrupan en el concepto de DGI-I, habiendo una gran variabilidad en la presentación tanto 
clínica como radiográfica de anomalías a nivel dentario. 
 La etiología de ambas patologías está íntimamente relacionada, consistiendo en la 
alteración del metabolismo del colágeno tipo I, proteína mayoritaria tanto a nivel óseo 
como dentario. Debido a esto, consideramos que la severidad de la afectación sistémica y 
dentaria debe de estar relacionada, presentándose alteraciones dentarias en mayor número 
y más severas en los pacientes con un fenotipo más severo de OI. 
 
Objetivo general: 
 En una muestra de niños y niñas con diferentes tipos de Osteogénesis Imperfecta, 
estudiar las características tanto clínicas como radiográficas de las anomalías dentarias 
presentes en dentición temporal y permanente. 
 
Objetivos específicos:  
1. Examinar las anomalías clínicas y radiográficas de la dentición temporal y 
permanente de una muestra de niños con diferentes tipos de OI, mediante el 
estudio de sus registros fotográficos y radiográficos (mediante el uso de 
ortopantomografías). 
2. Relacionar ambas características clínicas y radiográficas. 
3. Estudiar la relación entre la afectación de la dentición temporal y permanente. 












El presente trabajo de investigación se encuentra integrado en un Proyecto más 
amplio, aprobado y financiado por la Fundación Mutua Madrileña en su X Convocatoria de 
Ayudas a Proyectos de Investigación en Salud 2013 (AP123942013), bajo la dirección del 
investigador principal, M. Joaquín de Nova García. (Anexo 1) 
La investigación se ha basado en el análisis de registros fotográficos y radiográficos 
de una muestra de niños con diferentes tipos de OI. 
Con respecto al diseño, se trata de un estudio observacional retrospectivo analítico 
en el cual se analiza una cohorte de sujetos (niños con OI). 
 
Muestra 
Muestra de estudio. 
 La muestra de estudio está compuesta por pacientes menores de 18 años que 
acuden a la clínica del Título Propio: “Especialista en Odontología Integrada en el Niño con 
Necesidades Especiales” de la Facultad de Odontología de la Universidad Complutense de 
Madrid. 
 Para formar parte de la muestra de estudio los sujetos debían cumplir los siguientes 
criterios de inclusión: 
- Diagnóstico médico de OI, clasificado según la clasificación original de Sillence. 
- Edad inferior a 18 años. 
- Historia Clínica completa. 
- Registros fotográficos dentarios completos que incluye cinco fotografías: oclusión 
frontal, oclusión lateral derecha e izquierda, oclusal superior y oclusal inferior. 
- Ortopantomografía de calidad adecuada. 
- Asentimiento del niño y consentimiento paterno para participar en el estudio. 
Tras aplicar los criterios de inclusión se aplicaron criterios de exclusión para 
homogeneizar la muestra y evitar posibles sesgos, estos criterios consistieron en: 
- Diagnóstico no confirmado de la enfermedad. 
- Edad superior a los 18 años. 
- Mala calidad de los registros fotográficos y/o radiográficos, que impidan su 
correcto estudio. 
- Falta de consentimiento informado paterno o asentimiento del niño para participar 
en el estudio. 
Finalmente, considerando los anteriores criterios, la muestra estaba conformada 
por 31 sujetos (16 niñas y 15 niños), clasificados en 3 tipos de OI según la clasificación de 





 Número de sujetos Edad (años) 
Tipo OI Total Niñas Niños Media DS Rango 
I 9 4 5 9,94 2,31 6,25 
III 11 5 6 9,84 2,63 10,08 
IV 11 7 4 11,53 3,11 9,33 
Total 31 16 15 10,47 2,75 10,03 
Tabla 8. Distribución de los sujetos según el tipo de OI, especificando sexo y edad. 
 
 
Edad paciente Sexo Tipo de Dentición Tipo OI 
1 11,17 Mujer Dentición Mixta Tipo III 
2 9,58 Varón Dentición Mixta Tipo III 
3 16,00 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 
4 12,92 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 
5 7,92 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 
6 11,42 Varón Dentición Mixta Tipo I 
7 7,83 Varón Dentición Mixta Tipo III 
8 9,42 Varón Dentición Mixta Tipo III 
9 8,08 Mujer Dentición Mixta Tipo III 
10 11,75 Varón Dentición Mixta Tipo I 
11 7,25 Varón Dentición Mixta Tipo I 
12 12,00 Varón Dentición Mixta Tipo IV 
13 6,17 Varón Dentición Mixta Tipo III 
14 11,42 Mujer Dentición Permanente Tipo III 
15 8,83 Varón Dentición Mixta Tipo IV 
16 11,50 Mujer Dentición Mixta Tipo I 
17 13,58 Mujer Dentición Permanente Tipo IV 
18 7,75 Varón Dentición Mixta Tipo I 
19 11,17 Varón Dentición Mixta Tipo I 
20 6,67 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 
21 16,25 Mujer Dentición Permanente Tipo III 
22 6,83 Mujer Dentición Mixta Tipo I 
23 13,08 Mujer Dentición Mixta Tipo I 
24 8,67 Mujer Dentición Mixta Tipo I 
25 15,75 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 
26 8,83 Varón Dentición Mixta Tipo III 
27 11,17 Varón Dentición Mixta Tipo IV 
28 8,83 Varón Dentición Mixta Tipo III 
29 13,00 Varón Dentición Permanente Tipo IV 
30 10,67 Mujer Dentición Mixta Tipo III 
31 9,00 Mujer Dentición Mixta Tipo IV 





 El estudio fue aceptado por el comité de ética (Anexo 1) y todos los pacientes 
firmaron el Consentimiento Informado (Anexo 2). Así, se respetó la Ley Orgánica 15/1999, 
de 13 de Diciembre, de Protección de Datos de Carácter Personal en todo momento 
mediante la codificación de los pacientes por números consecutivos de acuerdo al orden de 
acceso al estudio. 
 
Variables  
Se consideró como variable independiente: 
- El tipo de OI, de acuerdo a la clasificación de Sillence, incluyendo pacientes 
con OI tipo I, III y IV. 
- El tipo de dentición (temporal o permanente). 
Las variables dependientes serán todas aquellas manifestaciones tanto clínicas 
como radiográficas estudiadas. 
Variables clínicas Variables radiográficas 
- Discoloración dentaria 
- Atrición o abrasión dentaria 
- Aspecto de coronas bulbosas 
- Fractura o desprendimiento del esmalte 
- Tejido pulpar 
- Obliteración pulpar 
- Cámaras pulpares amplias 
- Alteración del desarrollo radicular 
- Angulación radicular atípica 
- Raíces cortas y/o estrechas  
- Constricción cervical acentuada (coronas bulbosas) 
- Radiolucidez periapical 
Tabla 10. Variables clínicas y radiográficas estudiadas. 
 
Recogida de datos y fuentes de información 
Los datos acerca del tipo de OI se recogerán de la Historia Clínica del paciente, y no 
se recogerán hasta después de recoger las variables clínico-radiográficas para que el 
observador esté enmascarado. El tipo de dentición se valorará en los registros foto-
radiográficos. 
Con respecto a las variables clínico-radiográficas, la recogida de datos se llevará a 
cabo de acuerdo con la Hoja de Recogida de Datos (Anexo 3), y como ya hemos 
mencionado, el observador será ciego para el tipo de OI: 
- Discoloración dentaria: se valoró la ausencia de la misma, así como la diferencia 
entre tonalidad gris-azul o amarillo marrón en caso de que se presentara, siendo 
codificada con la siguiente numeración: 
1. Ausencia de discoloración 
2. Discoloración con tonalidad azul-gris 
3. Discoloración con tonalidad amarillo-marrón 
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- Atrición o desgaste dentario: se consideró como atrición la reducción 
reconocible de tejido dentario en la corona clínica dentaria, y se contabilizó 
basándonos en los criterios simplificados de Bradsley, Taylor y colaboradores 
(Bardsley, Taylor et al. 2004) de desgaste dentario, modificando para diferenciar 
entre ausencia de desgaste y desgaste en esmalte:  
1. Ausencia de atrición 
2. Atrición en esmalte 
3. Atrición con dentina visible o exposición de dentina menor de un tercio 
de la superficie 
4. Atrición con exposición de dentina superior a un tercio de la superficie 
5. Exposición de tejido pulpar o dentina secundaria. 
- Aspecto de coronas bulbosas: se contabilizó como variable dicotómica: 
1. Ausencia  
2. Presencia  
- Fractura o desprendimiento del esmalte: se contabilizó como variable 
dicotómica: 
1. Ausencia 
2. Presencia  
- Obliteración pulpar: para la valoración se utilizaron los criterios de Oginni y 
colaboradores (Oginni, Adekoya‐Sofowora et al. 2009), de obliteración parcial y 
total, modificándolos para incluir un estadio anterior, que sería el borramiento 
de cuernos pulpares. Por tanto se codificó: 
1. Ausencia 
2. Borramiento de cuernos pulpares 
3. Obliteración parcial: cuando la cámara pulpar o el canal radicular no se 
distinguían o estaban reducidos en talla radiográficamente 
4. Obliteración total: cuando la cámara pulpar y el canal radicular no se 
distinguían 
- Cámaras pulpares amplias: se valoró la presencia tanto de cámaras pulpares de 
mayor tamaño, como la extensión apical de la misma dando un aspecto de 
diente con taurodontismo. Se valoró como variable dicotómica: 
1. Ausencia 
2. Presencia 
- Angulación radicular atípica: se contabilizó como variable dicotómica: 
1. Ausencia 
2. Presencia 
- Raíces cortas y/o estrechas: se consideró como variable dicotómica: 
1. Ausencia 
2. Presencia 
- Constricción cervical acentuada, que da lugar al aspecto de coronas bulbosas: se 






- Radiolucidez periapical: se consideró como variable dicotómica: 
1. Ausencia 
2. Presencia 
De acuerdo a los criterios de las diferentes variables clínico-radiográficas y para 
comprobar la fiabilidad de las mediciones de variables, se llevó a cabo una evaluación de la 
concordancia intraobservador mediante el índice de Kappa, cuyos resultados pueden 
observarse en la tabla 11. 
Variable Valor de Kappa Significación Concordancia 
Discoloración 0,919 0,000* Muy buena 
Atrición 1,000 0,000* Perfecta 
Coronas bulbosas 0,574 0,000* Moderada 
Fractura y/o desprendimiento esmalte 0,557 0,001* Moderada 
Obliteración pulpar 0,962 0,000* Muy buena 
Angulación radicular atípica 0,926 0,000* Muy buena 
Raíces cortas y/o estrechas 0,746 0,000* Buena 
Constricción cervical acentuada 0,905 0,000* Muy buena 
Tabla 11. Evaluación de la concordancia intraobservador con el Índice de Kappa. 
*Significación estadística (p<0,05) 
 
Análisis estadístico 
El análisis estadístico de los datos se llevó a cabo mediante el programa SPSS Statistics 
23 para Windows (IBM ). Los métodos estadísticos utilizados fueron los siguientes: 
- Índice de Kappa para la evaluación de la concordancia intraobservador. 
- Estadística descriptiva de las variables cuantitativas para la descripción de las 
muestras: media, desviación estándar, rango etc. 
- Estadística descriptiva de las variables cualitativas: obtención de tablas de 
contingencia, frecuencias y porcentajes de las categorías. 
- Prueba de Chi Cuadrado para el contraste de hipótesis en las variables 
cualitativas. En aquellos casos en los que las frecuencias esperadas sean 
menores de 5 en el 20% de las casillas, y el grado de libertad sea 1, se calculó 
mediante la corrección de Yates (corrección por continuidad). 
- Prueba exacta de Fisher para el contraste de hipótesis en variables cualitativas 
cuando no se cumplían criterios para la utilización de la prueba de Chi 
Cuadrado con corrección de continuidad, esto es frecuencias esperadas 
menores de 5 en el 20% de las casillas y grado de libertad mayor a 1. 
En todos ellos se consideró un nivel de confianza del 95% (p<0,05) y la significación 
asintótica (dos colas). Las variables que no pudieron ser valoradas se contabilizaron como 
datos perdidos. 
Para la creación y edición de gráficos se utilizó el programa Microsoft Excel 2010, y 
como procesador de texto el programa Microsoft Word 2010. Así, el manejo y gestión de las 
referencias bibliográficas se llevó a cabo mediante el programa RefWorks, y su integración en 





Dificultades y limitaciones del estudio 
 Se consideraron algunas dificultades que puedan comportarse como fuentes de 
sesgo en los resultados del estudio. 
 La clasificación de la OI es clínica, por lo que algunos sujetos habrán cambiado de 
grupo a lo largo de su vida como consecuencia de mejoría por el tratamiento, 
empeoramiento de su situación, etc. 
 Algunas variables no pudieron ser valoradas, y se contabilizaron como datos 
perdidos. En el caso de las variables clínicas, se trataba de dientes muy destruidos, o con 
coronas que impedían su valoración clínica. En el caso de variables radiográficas, la 
imposibilidad de valoración se produjo sobre todo en la dentición temporal debido a que los 
gérmenes de los dientes permanentes y el proceso de reabsorción fisiológica impedían la 
correcta valoración de las características radiculares y perirradiculares (alteraciones del 
desarrollo radicular y radiolucidez periapical); así, en dientes restaurados con coronas 
metálicas preformadas tampoco se podía valorar adecuadamente el estado de la 
constricción cervical. 
 Todos los pacientes están tratados, o han sido tratados, farmacológicamente con 
bifosfonatos muy precozmente, lo cual podría haber afectado a la dentición permanente 
por deposición del fármaco en los tejidos duros, alterando las características dentarias de la 
dentición permanente y por lo tanto produciéndose un sesgo en nuestra investigación. 
 La muestra de 31 niños se veía claramente disminuida al hacer subgrupos (tipo de 
dentición, tipo de OI…) por lo que los tests estadísticos podrían verse afectados 











Estudio descriptivo clínico-radiográfico de la Dentinogénesis 
Imperfecta tipo I 
 
1. Estudio descriptivo de la prevalencia de Dentinogénesis Imperfecta tipo I 
Dentición Temporal 
 Un 92% de los sujetos con OI presentaban alguna manifestación de la DGI-I a nivel 
clínico (gráfico 1), estando presente en todos los pacientes con OI tipo I, seguido de los 
pacientes con OI tipo IV (88,9%) y tipo III (87,5%). El 87,5% de los niños en dentición temporal 
presentaba alguna anomalía a nivel radiográfico (gráfico 2); siendo el 100% de los pacientes 
con OI tipo III, siendo menos frecuente en la OI tipo I (85,7%) y tipo IV (77,8%). 
 
 
 La mitad de los pacientes sin alteraciones clínicas de DGI-I presentaban alguna 
alteración radiográfica (gráfico 3), sin embargo este porcentaje asciende al 90,9% en el grupo 
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Gráfico 1. Anomalías clínicas*Tipo OI 
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Gráfico 2. Anomalías radiográficas*Tipo OI 
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Gráfico 3. Anomalías clínicas*anomalías radiográficas   
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 El 79,3% de los pacientes con dentición permanente presentaba algún signo de 
afectación clínica (gráfico 4), siendo el 90,9% de los niños con OI tipo IV, y en menor 
proporción en el tipo III (80%) y I (62,5%). Además, el 93,5% de los pacientes tenía afectación a 
nivel radiográfico (gráfico 5), siendo el 100% de los pacientes con OI tipo III, seguido del tipo IV 
(90,9%) y tipo I (88,9%). 
 
 Además, mientras que de los pacientes sin manifestaciones clínicas de DGI-I el 66,67% 
sí que presentaban anomalías radiográficas, todos los pacientes que presentaban alteraciones 
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Gráfico 6. Anomalías clínicas*anomalías radiográficas   
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Relación de la Dentinogénesis Imperfecta tipo I entre denticiones 
 El 100% de los sujetos que tenían signos clínicos de DGI-I en la dentición permanente 
habían tenido signos clínicos en la dentición temporal, y ningún paciente que tuviese ausencia 
de signos clínicos en dentición temporal los presentó en dentición permanente (gráfico 7); 
mientras que un 19% de los niños que en dentición temporal tenían afectación clínica no la 
presentaron en DP. Así, podría decirse que en un 73,9% de la muestra se mantuvo la 
afectación clínica en ambas denticiones. 
Con respecto a los signos radiográficos de DGI-I, el 95,5% de los niños que en dentición 
permanente tenían alteraciones radiográficas, tenían afectada también la dentición temporal a 
nivel radiográfico (gráfico 8); mientras que ninguno de los que no tenían alteraciones 
radiográficas las habían tenido en DT. El 85,5% de la muestra de estudio había mantenido la 

























Anomalías clínicas en DP
Gráfico 7. Anomalías clínicas DT-DP 
Anomalías clínicas en DT No














Gráfico 8. Anomalías radiográficas 
DT-DP 
Anomalías radiográficas en DT No




2. Estudio descriptivo de las características clínicas de la Dentinogénesis 
Imperfecta tipo I 
Muestra total  
El 61,1% de los sujetos del estudio presentaban algún tipo de discoloración, siendo 
ligeramente más frecuente la de tonalidad amarillo-marrón. Con respecto al grado de atrición, 
estaba presente en alguna de sus formas en el 46,3% de los sujetos estudiados, siendo en 
orden de más a menos frecuente la afectación de solo esmalte > exposición de dentina en más 
de un tercio de la superficie > exposición de dentina en menos de un tercio de la superficie > 
exposición de tejido pulpar o dentina secundaria. El aspecto clínico de coronas bulbosas se 
podía observar en un 59,60% de los sujetos, y la fractura o desprendimiento del esmalte en un 
26,40%. Las anomalías clínicas y sus prevalencias se han resumido en el gráfico 9. 
El 51,5% de los niños con algún tipo de discoloración en la dentición temporal tienen 
algún grado de atrición (gráficos 10 y 11). Con respecto al tipo de discoloración, era 
ligeramente superior en la de tipo amarillo-marrón (52,94% con atrición) frente a la de tipo 














No Azul Gris Amarillo
Marrón
1 2 3 4 5 No Si No Si
Discoloración  Atrición Coronas bulbosas Fractura/
desprendimiento
esmalte








































 El 68% de los pacientes mostró algún tipo de discoloración dentaria, siendo más 
frecuente la tonalidad amarillo-marrón (40%). Con respecto a la presencia de atrición, se 
observó en el 72% de los sujetos, habiendo en un 28% exposición de dentina en más de un 
tercio de la superficie. El aspecto clínico de coronas bulbosas fue percibido en el 65,20% de los 
niños, y la fractura o desprendimiento del esmalte en un 45,8%. Las anomalías clínicas y sus 
prevalencias se han resumido en el gráfico 12. 
 En el 70,6% de los niños con discoloración podía observarse algún grado de atrición 






















No Azul Gris Amarillo
Marrón
1 2 3 4 5 No Si No Si
Discoloración Atrición Coronas bulbosas Fractura/
desprendimiento
esmalte










Gráfico 13. Discoloración*Atrición 
 Atrición No
 Atrición Si
25,0% 28,6% 30,0% 















 Un 55,1% de los sujetos presentaron algún tipo de discoloración, siendo más frecuente 
el tono azul-gris con un 31% de los sujetos. Así, solamente un 24,1% presentó algún grado de 
atrición. El aspecto clínico de coronas bulbosas se encontró en un 55,20% de los sujetos, y la 
fractura o desprendimiento del esmalte en un 10,30%. Las anomalías clínicas y sus 
prevalencias se han resumido en el gráfico 15. 
Solamente en el 31,3% de los niños con discoloración se presentaba algún grado de 
atrición (gráficos 16 y 17), siendo ligeramente más frecuente esta asociación en el tipo de 


























No Si No Si
Discoloración Atricción Coronas bulbosas Fractura/
desprendimiento
esmalte



































3. Estudio descriptivo de las características radiográficas de la Dentinogénesis 
Imperfecta tipo I 
Muestra total 
Con respecto a las anomalías radiográficas, en un 76,4% de los niños podía observarse 
algún grado de obliteración pulpar, siendo lo más frecuente encontrar obliteración total 
(32,7%). Con respecto a las cámaras pulpares amplias, solo fueron observadas en el 27,30% de 
los sujetos. La angulación radicular atípica fue apreciada en el 39,50%, y las raíces cortas y/o 
estrechas en un 59,5%. La constricción cervical acentuada, que da lugar al aspecto de coronas 
bulbosas, era evidente en el 75,50% de los sujetos. La radiolucidez periapical no estaba 
presente en ningún sujeto. Las anomalías radiográficas y sus prevalencias se han resumido en 
el gráfico 18. 
 Además, el 72,5% de los niños con obliteración pulpar presenta algún tipo de 
discoloración, o dicho de otra forma, el 90,6% de los niños con discoloración tenían algún 
grado de obliteración (gráficos 19 y 20), siendo más frecuente en el tipo de discoloración azul-
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La obliteración pulpar se encontró en un 70,8% de los niños, habiendo en un 41,7% 
obliteración total del tejido pulpar. Las cámaras pulpares amplias se encontraron en solamente 
un 8,3% de los niños, y la constricción cervical acentuada en un 95,50% de los niños.  
 Las variables raíces cortas y/o estrechas, angulación radicular atípica y radiolucidez 
periapical no se consideran relevantes en dentición temporal debido al gran número de datos 
ausentes (77,4%, 74,2% y 54,8% respectivamente), al evaluarse en raíces de dientes 
temporales muchos ya habían comenzado la reabsorción radicular fisiológica y por ello no han 
sido evaluados. Las anomalías radiográficas y sus prevalencias se han resumido en el gráfico 
21. 
 En el 82,4% de los sujetos con obliteración, se asociaba también discoloración 
dentaria, es decir, el 87,5% de los niños con discoloración presentan algún grado de 
obliteración (gráficos 22 y 23); presentándose obliteración en el 100% de los niños con 
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Un 80,6% de los sujetos presentaba algún grado de obliteración pulpar, presentando 
borramiento de los cuernos pulpares un 35,50% de los niños. Así, las cámaras pulpares amplias 
se encontraron en un 41,90% de los niños. La mitad de los sujetos de estudio presentó 
angulación radicular atípica (50%), y un 60% raíces cortas y/o estrechas. La constricción 
cervical acentuada era evidente en un 61,30% de los niños. 
No se observó radiolucidez periapical en ninguno de los sujetos de estudio. Las 
anomalías radiográficas y sus prevalencias se han resumido en el gráfico 24. 
El 65,2% de los niños con algún grado de obliteración presentaba también 
discoloración, es decir, el 93,8% de los niños con discoloración tenían obliteración pulpar 
(gráficos 25 y 26); siendo más frecuente en el tipo de discoloración azul-gris (100% con 
obliteración) que en el tipo amarillo-marrón (85,71%). 
 
 





































































































4. Estudio descriptivo de la Dentinogénesis Imperfecta tipo I y el tipo de 
Osteogénesis Imperfecta 
Muestra total 
 La presencia de discoloración era más frecuente en los fenotipos de OI más severos 
estando presente en un 77,8% de los pacientes con una OI tipo III, seguida de los que padecían 
una OI tipo IV (60%). Además, en los pacientes con OI tipo III el tipo de discoloración más 
frecuente era el azul grisáceo, mientras que en los pacientes con OI tipo I era más frecuente la 
amarillo marrón; por otro lado, en los sujetos con OI tipo IV no había diferencias entre los dos 
tipos de discoloración (gráfico 27). 
 
 
 Con respecto al grado de atrición dentaria, presente en el 46,3% de los sujetos 
estudiados, era más frecuente en los fenotipos más leves de la enfermedad sistémica. El 40% 
de los sujetos con atrición dentaria se correspondían con una OI tipo I, seguido de un 36% con 
una OI tipo IV y un 24 % con una OI tipo III. Sin embargo, en los pacientes con OI tipo I la 
atrición presente era solo en esmalte en el 31,3% de los casos (y formas más severas de 
atrición en otro 31,3%), mientras que en la OI tipo IV la atrición en esmalte se presentaba en 
un 10%, y las formas más severas de atrición en un 35%. En la OI tipo III la atrición en esmalte, 
y exposición de dentina menor y mayor a un tercio de la corona se presentaban en el mismo 
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Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 28. Grado de atrición * Tipo de OI 
No
En esmalte
Con dentina visible <1/3 de la corona
Con dentina visible >1/3 de la corona
Exposición de tejido pulpar
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El aspecto de coronas bulbosas (gráfico 29) fue más frecuentemente encontrado en 
sujetos con OI tipo III (61,1%) seguido del tipo IV (60%) y del tipo I (57,1%). La fractura o 
desprendimiento de esmalte (gráfico 30), se presentó más frecuentemente en la OI tipo III 
(27,8%) frente a la OI tipo I (26,7%) y tipo IV (25%). 
  
Con respecto a la obliteración pulpar (gráfico 31), se encontró en un 78,9% de los 
pacientes con OI tipo III, siendo igual de frecuente (75%) en los tipos IV y I. Además en el tipo I 
lo más frecuente (50%) era el borramiento de los cuernos pulpares, mientras que en las OI tipo 
III y IV era la obliteración pulpar total (respectivamente un 52,6% y 30%).  
 
Las cámaras pulpares amplias (gráfico 32) y la angulación radicular atípica (gráfico 33), 
cuando estaban presentes, eran más frecuentes en la OI tipo III, representando un 31,6% y 
53,8% de los pacientes, respectivamente. 
42,9% 38,9% 40,0% 
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Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 30. Fractura o desprendimiento 




















Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 31. Obliteración pulpar*Tipo OI 
No






La presencia de raíces cortas y/o estrechas (gráfico 34) y constricción cervical 
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Tipo I Tipo III Tipo IV















Tipo I Tipo III Tipo IV
















Tipo I Tipo III Tipo IV







La discoloración  es más frecuente en la OI tipo III (87,5%) y tipo IV (77,8%), mientras 
en la OI tipo I solo se encuentra presente en el 37,5% de los pacientes (gráfico 36). El tipo de 
discoloración amarillo marrón resultó ser más frecuente en los tipos IV (44,4%) y I (37,5%); y el 
tipo azul grisáceo el más frecuente en el tipo III (50%). 
 
La atrición se presentaba en todos los pacientes afectados de OI tipo I, seguido en 
frecuencia de la OI tipo III (62,5%) y tipo IV (55,6%). Con respecto a la severidad de la atrición, 
en la OI tipo I lo más frecuente es encontrar atrición en esmalte (62,5%), mientras que en los 
fenotipos más severos, tipo III y IV, lo más frecuente era encontrar exposición de dentina, en 
un 50% y 55,5% de los pacientes respectivamente (gráfico 37). 
 
Con respecto al aspecto de coronas bulbosas (gráfico 38), fue detectada en mayor 
proporción en los pacientes con OI tipo III (75% de los sujetos), seguido del tipo I (66,7%) y tipo 
IV (55,6%). Por otro lado, la fractura o desprendimiento de esmalte (gráfico 39) se distribuyó 
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Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 37. Grado de atrición * Tipo de OI 
No
En esmalte
Con dentina visible <1/3 de la corona
Con dentina visible >1/3 de la corona




La obliteración pulpar (gráfico 40) se observó en mayor proporción en la OI tipo III 
(75%), seguido del tipo I (71,4%) y del tipo IV (66,7%). Mientras que los sujetos con el fenotipo 
más severo de la enfermedad, el tipo III, presentaban obliteración total en un 75% de los casos 
(todos los que presentaban algún tipo de obliteración se correspondía con una obliteración 
total), el tipo IV de OI solo lo presentaba en un 33,33% (representando la obliteración parcial 
otro 33,33%), y el tipo I solamente un 14,3%, a pesar de que un 57,1% presentaba borramiento 
de los cuernos pulpares. 
 
Las cámaras pulpares amplias solamente se detectaron en dos pacientes, uno afectado 
con OI tipo I y otro con OI tipo III, suponiendo un porcentaje de 14,3% y 12,5% 
respectivamente (gráfico 41). Con respecto a la constricción cervical acentuada se pudo 














Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 38. Coronas bulbosas * Tipo de OI 
No
Si







Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 39. Fractura/desprendimiento de 
















Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 40. Obliteración pulpar * Tipo de OI 
No










Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 41. Cámaras pulpares 











Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 42. Constricción cervical 






La discoloración se presentó en un 70% de los pacientes con OI tipo III, seguido de los 
pacientes con el tipo I (50%) y tipo IV (55,2%). En el tipo I es más frecuente la discoloración de 
tipo amarillo marrón (37,5% de los sujetos) mientras que en el tipo III es más frecuente la de 




El 75,9% de los pacientes carecían de signos clínicos de atrición (gráfico 44). Ésta era 
más frecuente, cuando estaba presente, en el tipo IV (36,4%), seguido del tipo I (25%) y del 
tipo III (10%).  
 
 
El aspecto de coronas bulbosas (gráfico 45) fue encontrado con más frecuencia en 
sujetos con OI tipo IV (63,6%), seguido del tipo I y III (ambas con un 50%). La fractura o 
desprendimiento de esmalte (gráfico 46) se presentó con mayor frecuencia en la OI tipo I 

















Tipo I Tipo III Tipo IV


















Tipo I Tipo III Tipo IV










La obliteración pulpar (gráfico 47) se presentó en igual proporción en los sujetos con 
OI tipo III y IV (81,8%), siendo ligeramente superior a los sujetos con OI tipo I (77,8%). Así, 
dentro de los pacientes con algún tipo de obliteración, lo más recuente en los pacientes con OI 
tipo III era la obliteración total (36,4%) mientras que en los pacientes con OI tipo I y IV era el 
borramiento de cuernos pulpares (respectivamente un 44,4% y 45,5%). 
 
 
Las cámaras pulpares amplias (gráfica 48) se detectaron en la misma medida en los 
tipos III y IV de OI (45,5%) siendo más frecuentes que en el tipo I (33,3%). Con respecto a la 
angulación radicular atípica (gráfico 49) se presentó en mayor medida en los sujetos con 
fenotipos más graves de la OI, siendo un 70% en el tipo III, un 45,5% en el tipo IV y un 33,3% en 










Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 45. Coronas bulbosas*Tipo de OI 
No
Si
87,5% 90,0% 90,9% 







Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 46. Fractura/desprendimiento 
























Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 47. Obliteración pulpar*Tipo de OI 
No






Las raíces cortas y/o estrechas también se presentaron con mayor frecuencia en los 
fenotipos más severos, presentándose en un 80% de los sujetos con OI tipo III, seguido de un 
54,5% en el tipo IV y un 44,4% en el tipo I (gráfico 50). La presencia de constricción cervical 
acentuada se presentaba en un 72,7% de los pacientes con OI tipo III, mientras que en los tipos 
I y IV se presentaba en aproximadamente la mitad de los sujetos (gráfico 51). Ninguno de los 



















Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 48. Cámaras pulpares 














Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 49. Angulación radicular 














Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 50. Raíces cortas y/o 














Tipo I Tipo III Tipo IV
Gráfico 51. Constricción cervical 





Estudio comparativo de la Dentinogénesis Imperfecta tipo I 
 
1. Estudio comparativo de la prevalencia de Dentinogénesis Imperfecta tipo I 
Dentición temporal 
 La presencia de anomalías asociadas a la DGI-I, tanto clínicas como radiográficas, no 
presentó diferencias estadísticamente significativas con el tipo de OI, ni tampoco la relación 
entre las anomalías clínicas y radiográficas. Por lo tanto no se puede establecer que existan 
diferencias entre las anomalías clínicas o radiográficas según el tipo de OI, o que las diferencias 
existentes sean significativas. Así, tampoco puede establecerse una asociación entre las 













 La presencia de signos clínicos y radiográficos de DGI-I en los niños con DT no presentó 
diferencias estadísticamente significativas en los diferentes grupos de OI. Sin embargo, la 
relación entre las anomalías clínicas y radiográficas resultó ser significativa. Al igual que en la 
dentición temporal, no puede decirse que las diferencias encontradas en la frecuencia de las 
anomalías clínicas y radiográficas según el tipo de OI sean significativas. Sin embargo, sí que 
puede decirse que hay una relación entre la presencia de anomalías clínicas y radiográficas 
(p=0.049), y que resulta significativo que todos los pacientes afectados clínicamente de DGI-I 
tengan anomalías radiográficas. 






Anomalías clínicas -Tipo OI 1,259 1,000 
Anomalías radiográficas – Tipo OI 1,872 0,609 
 Valor de la 








Anomalías clínicas*radiográficas 0,312 0,577 






Anomalías clínicas -Tipo OI 2,209 0,378 








Tabla 13.  Valor de la prueba estadística y nivel de significación de la prevalencia de la DGI-I 
en Dentición Permanente. 




Relación de la Dentinogénesis Imperfecta tipo I entre denticiones 
 La relación en las anomalías clínicas en la dentición temporal y dentición permanente 
no obtuvo resultados estadísticamente significativos, mientras que la relación en anomalías 
radiográficas sí que obtuvo significación (p=0,005), lo cual indica que resulta importante que el 
95,5% de los niños que tenían alteraciones radiográficas en la dentición permanente tenían 
afectación radiográfica de la dentición temporal, mientras que todos los que no tenían 
alteraciones radiográficas en dentición permanente tampoco tuvieron afectación a ese nivel 









Tabla 14. Valor de la prueba estadística y nivel de significación de la relación entre 
denticiones de las anomalías clínicas y radiográficas. 
*Significación estadística (p<0,05) 
  
 Valor de la 








Anomalías clínicas*radiográficas 3,861 0,049* 
 Valor de la 








Anomalías clínicas DT-DP 2,718 0,099 
Anomalías radiográficas DT-DP 7,792 0,005* 
55 
 
2. Estudio comparativo de la Dentinogénesis Imperfecta tipo I y el tipo de 
Osteogénesis Imperfecta 
Dentición temporal 
 De las características clínicas de la DGI-I, solamente las diferencias entre el grado de 
atrición y el tipo de OI presentaron un resultado estadísticamente significativo (p=0,035) al 
compararse los resultados con los fenotipos de OI, por lo que se considera que hay relación 
entre los fenotipos más severos de la OI y tener un mayor grado de atrición dental. Con 
respecto a las características radiográficas, solamente las diferencias entre el grado de 
obliteración pulpar y el tipo de OI resultaron significativas estadísticamente (p=0,011), 
mostrando que hay una relación entre los tipos más severos clínicamente de la OI y el mayor 
grado de obliteración pulpar.   
La relación entre obliteración pulpar y discoloración resultó estadísticamente 
significativa, tanto como variables dicotómicas (p=0.039) como con más de dos categorías 
(p=0.002), por lo que puede decirse que están relacionadas. En el 82,4% de los sujetos con 
obliteración, se asociaba también discoloración dentaria; presentándose algún grado de 
obliteración todos los niños con discoloración del tipo azul-gris. 
El resto de las variables estudiadas no alcanzaron significación estadística, por lo que 
no puede establecerse que las diferencias encontradas no sean espurias.  
 
 Valor de la prueba 




Presencia de Discoloración 4,648 0,121 
Tipo de discoloración 6,972 0,149 
Presencia de atrición  4,833 0,121 
Grado de atrición 13,81 0,035* 
Aspecto de coronas bulbosas 0,811 0,856 
Fractura o desprendimiento de 
esmalte 
0,247 1,00 
Presencia de obliteración pulpar 0,328 1,000 
Grado de obliteración pulpar 13,342 0,011* 
Cámaras pulpares amplias 1,614 0,511 
Constricción cervical acentuada 1,763 1,000 
Tipo discoloración*grado atrición 10,258 0,199 
Obliteración*tipo discoloración 15,75 0,002* 
Tabla 15. Valor de la prueba y nivel de significación de las características de la DGI-I en la 
dentición temporal. 














Tabla 16. Valor de la prueba y nivel de significación de las características de la DGI-I en 
dentición temporal 




 En los sujetos con dentición permanente no se encontraron resultados 
estadísticamente significativos en las características clínicas ni radiográficas de la DGI-I, por lo 
que no pudo establecerse la existencia de ninguna relación con respecto al tipo de OI.  
Sin embargo, sí fue estadísticamente significativa la relación entre las variables grado 
de obliteración pulpar y tipo de discoloración (p=0.003). En todos los niños con discoloración 
azul-gris había algún grado de obliteración pulpar, además en los niños con discoloración la 
obliteración era más severa (además de frecuente) que en aquellos sin discoloración. 
 
 Valor de la Prueba 




Presencia de Discoloración 1,429 0,638 
Tipo de discoloración 3,557 0,497 
Presencia de atrición  1,961 0,482 
Grado de atrición 5,664 0,466 
Aspecto de coronas bulbosas 0,618 0,804 
Fractura o desprendimiento de 
esmalte 
0,515 1,000 
Presencia de obliteración pulpar 0,302 1,000 
Grado de obliteración pulpar 4,072 0,726 
Cámaras pulpares amplias 0,476 0,814 
Angulación radicular atípica 2,612 0,284 
Raíces cortas y/o estrechas 2,676 0,298 
Constricción cervical acentuada 1,017 0,721 




Tabla 17. Valor de la prueba y nivel de significación de las características de la DGI-I en 
dentición temporal 
*Significación estadística (p<0,05) 
 
 
 Valor de la prueba 
de Chi cuadrado 






Discoloración*atrición 0,000 1,000 










Tabla 18. Valor de la prueba y nivel de significación de las características de la DGI-I en 
dentición temporal 
  
 Valor de la prueba 
de Chi cuadrado 






Discoloración*atrición 0,310 0,578 
Obliteración*discoloración 2,785 0,095 
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Síntesis de los resultados 
Con el fin de facilitar la comprensión e integración de los datos, así como poder 
establecer una adecuada discusión acerca de las diferencias entre las denticiones, y entre los 
tipos de OI se elaboró la siguiente tabla que agrupa las prevalencias de los diferencias 
hallazgos clínico-radiográficos estudiados en relación con la DGI-I. 
Tabla 19. Prevalencia de las características de la DGI-I en dentición temporal y permanente, y según los 
tipos de OI (síntesis).  
 Dentición temporal Dentición permanente TOTAL 













Discoloración 37,5% 87,5% 77,8% 68% 50% 70% 55,2% 55,1% 61,1% 
Atrición/ abrasión 100% 62,5% 55,6% 72% 25% 10% 36,4% 24,1% 46,3% 




42,9% 50% 44,4% 45,8% 12,5% 10% 9,1% 10,3% 26,4% 
Obliteración pulpar 71,4% 75% 66,7% 70,8% 77,8% 81,8% 81,8% 80,6% 74,6% 
Cámaras pulpares 
amplias 
14,3% 12,5% 0% 8,3% 33,3% 45,5% 45,5% 41,9% 27,30% 
Angulación 
radicular atípica 
- - - NV 33,3% 70% 45,5% 50% 39,50% 
Raíces cortas y/o 
estrechas 
- - - NV 44,4% 80% 54,5% 60% 59,9% 
Constricción 
cervical acentuada 
100% 100% 87,5% 95,5% 55,6% 72,7% 54,5% 61,3% 75,5% 
Radiolucidez 
periapical 












La prevalencia de la DGI-I, aunque variable entre diferentes autores, se sitúa en torno a 
la mitad de los sujetos con OI (TABLA X), siendo variable entre los diferentes estudios. Aunque 
algunos autores (O'Connell, Marini 1999) establecen que no hay relación entre la severidad 
de la OI y el grado de afectación dental por DGI-I, otros algunos autores (Petersen, Wetzel 
1998, Lukinmaa, Ranta et al. 1987, Lund, Jensen et al. 1998, O'Connell, Marini 1999, Lindau, 
Dietz et al. 1999b, Malmgren, Lindskog 2003, Majorana, Bardellini et al. 2010, Lindahl, 
Åström et al. 2015, Lin, Chuang et al. 2015a, Malmgren, Norgren 2002) describen que la DGI-I 
es más frecuente en la OI tipo III, que se corresponde con el fenotipo más severo 
clínicamente de la enfermedad sistémica. 
Tabla 20. Tabla resumen de la prevalencia de la DGI-I en diferentes estudios, por orden cronológico. 
(Petersen, Wetzel 1998, Lukinmaa, Ranta et al. 1987, Lund, Jensen et al. 1998, O'Connell, Marini 1999, 
Lindau, Dietz et al. 1999b, Malmgren, Lindskog 2003, Majorana, Bardellini et al. 2010, Lindahl, Åström 
et al. 2015, Lin, Chuang et al. 2015, Malmgren, Norgren 2002) 
 
Los tamaños y de las muestras y los grupos en los diferentes estudios son muy 
variables, al igual que los criterios seguidos para diagnosticar la DGI-I, lo que puede dar 
lugar a las diferencias numéricas en las proporciones. Al final de la tabla hemos incorporado 
nuestros datos de prevalencia, considerando únicamente la presencia de alguna anomalía 
clínica asociada a la DGI-I, como puede observarse, nuestras cifras son superiores a algunas 
de las propuestas en la literatura. En nuestra muestra no fue posible establecer una 
diferencia en la afectación ni clínica ni radiográfica, de la DGI-I con respecto al tipo de OI ya 
que las frecuencias de aparición de al menos una anomalía a nivel clínico o radiográfico, no 
presentaron diferencias significativas entre grupos. 
 La DGI-I presenta una gran heterogeneidad en su presentación, habiendo pudiendo 
presentarse alteraciones tanto a nivel clínico y radiográfico, como solo en alguno de estos 
niveles (Petersen, Wetzel 1998). En nuestro análisis, en la dentición permanente se 















Schwartz y Tsipouras (1984) 20 40% 7 43% 1 100% 28 43% 
Lukinma,  Ranta et al. (1987) 45 9% 2 50% 16 81% 68 32% 
Lund, Jensen et al. (1998) 50 8% 16 81% 22 37% 88 28% 
Petersen, Wetzel (1998) 10 90% 14 57,1% 6 50% 49 63,3% 
O’Connell y Marini (1999) 
    - Dentición temporal 


























Lindau,  Dietz et al.  (1999) 8 37.5% 2 50% 5 100% 15 60% 
Malmgrem y Norgren (2002) 36 28% 15  67% 14 50% 65 42% 
Malmgrem,  Lindskog  (2003)  25 28% 7 71.43% 8 50% 49 40% 
Majorana, Bardellini et al  (2010) 9 44.4% 3 100% 4 75% 16 62.5% 
Lindahl, Åström et al.  (2015) 151 13% 29 58% 42 43% 222 25% 
Lin,  Chuang et al. (2015) 42 31% 5 80% 25 56% 72 43% 
Nuestra muestra: 
    - Dentición temporal 



























encontró una relación significativa entre la afectación dental a nivel clínico y radiográfico, 
encontrándose que todos los pacientes en dentición permanente que tenían alteraciones 
clínicas tenían alteraciones radiográficas. 
 La DGI afecta en mayor proporción a la dentición temporal que a la permanente, y 
cuando está afectada esta última los incisivos inferiores son los dientes más afectados 
(O'Connell, Marini 1999, Majorana, Bardellini et al. 2010, Petersen, Wetzel 1998), lo cual 
coincide con nuestras observaciones. Aunque se ha observado que no en todos los pacientes 
cuya dentición temporal está afectada se afecta la dentición permanente (O'Connell, Marini 
1999), no es posible establecer una correlación (Majorana, Bardellini et al. 2010). Nuestros 
resultados indican que sí que puede establecerse una relación entre la afectación a nivel 
radiográfico en la dentición temporal y permanente de la DGI-I, habiendo un 85,5% de los 
sujetos que presentaban alteraciones radiográficas en ambas denticiones; sin embargo, esta 
relación no pudo demostrarse en la afectación clínica por DGI-I, aunque un gran número de 
pacientes habían mantenido la afectación clínica al recambiar la dentición (73,9%), y todos los 
pacientes que tenían alguna manifestación clínica de la DGI-I en la dentición permanente 
habían tenido alteraciones clínicas en la dentición temporal. 
Los estudios realizados acerca de las características clínico-radiográficas de la DGI-I son 
escasos y poco comparables entre sí debido a las diferencias en su metodología. Muchas de las 
publicaciones (Bencharit, Border et al. 2014, Biria, Abbas et al. 2012, Devaraju, Devi et al. 
2014, Knežević, Tarle et al. 2006, Lingaraju, Nagarathna et al. 2013, Muhney, Campbell 2007, 
Subramaniam, Mathew et al. 2008, Teixeira, Santos Felippe et al. 2008, Ogunsalu, Hanchard 
1997) se corresponden con presentaciones de casos clínicos, en las que se describen las 
características de un paciente con DGI, que no permiten establecer comparaciones entre 
individuos ni relacionar factores de riesgo ni variables predictoras. A pesar de ello, en la gran 
mayoría coinciden en que los signos más prevalentes de la DGI serían la discoloración, la 
atrición o desprendimiento de esmalte, obliteración pulpar y constricción cervical acentuada 
(que da lugar al aspecto de coronas bulbosas).  
Sin embargo, otros autores han estudiado las características de la DGI-I de una forma 
más completa. Los primeros (Schwartz, Tsipouras 1984) estudiaron en 28 pacientes con OI la 
DGI describiendo las frecuencias de discoloración, obliteración pulpar, constricción cervical 
acentuada y raíces cortas y/o estrechas. Posteriormente otro estudio (Petersen, Wetzel 
1998) en 49 pacientes infantiles afectados de OI describió tanto la presencia como la 
asociación entre la abrasión y la discoloración dentaria, y analizó la presencia de 
alteraciones radiográficas en estos pacientes. A partir de entonces, surgieron estudios 
(Malmgren, Norgren 2002, Lin, Chuang et al. 2015a, Lindahl, Åström et al. 2015, Majorana, 
Bardellini et al. 2010, O'Connell, Marini 1999) que evaluaron variables como discoloración, 
maloclusiones, atrición o abrasión dental, cámaras pulpares amplias, obliteración pulpar, 
extensiones apicales de la cámara pulpar (con apariencia de taurodontismo)…etcétera, sin 
embargo, no hay uniformidad en la hora de analizar estas variables debido a que cada autor 
utiliza una escala o criterio diferente, por lo que son difícilmente comparables. 
Con respecto a la discoloración, según la literatura aproximadamente entre un 50-
63,3%  de los pacientes presenta algún tipo de alteración del color (Petersen, Wetzel 1998, 
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Schwartz, Tsipouras 1984, Majorana, Bardellini et al. 2010) lo cual coincide con nuestros 
datos (61,1%), siendo más frecuente en la dentición temporal que en la permanente, de 
acuerdo al estudio de O’Connell y Marini (O'Connell, Marini 1999).  El tipo de discoloración 
más frecuente es el amarillo-marrón (O'Connell, Marini 1999, Majorana, Bardellini et al. 
2010), lo cual en nuestra muestra se cumplía para la dentición temporal pero no para la 
permanente, en la cual la discoloración más frecuente es del tipo azul-gris. Con respecto a la 
asociación entre el tipo de discoloración y el tipo de OI, no se pudo llegar a una asociación, 
coincidiendo con el estudio llevado a cabo por (Majorana, Bardellini et al. 2010), aunque la 
coloración azul-gris fue más prevalente en la OI tipo III en las dos denticiones (figura 6).  
 
Figura 6. Fotografías intraorales frontales de sujetos con OI, obsérvese la heterogeneidad de las 
tonalidades de discoloración. En la fotografía a de una niña con OI tipo IV puede observarse la 
tonalidad grisácea de los dientes así como mordida borde-borde anterior y mordida abierta posterior 
bilateral. En la fotografía b de una niña con OI tipo III puede observarse la discoloración azul-gris, más 
evidente en los incisivos inferiores, así como mordida borde-borde anterior y mordida cruzada posterior 
bilateral. En la fotografía c correspondiente a un paciente con OI tipo III la discoloración es de tipo 
amarillo-marrón, y presenta mordida abierta posterior bilateral. En la fotografía d de una paciente con 
OI tipo III hay mayor afectación de los incisivos inferiores tanto de discoloración (amarillo-marrón) como 
de atrición, y presenta mordida abierta tanto a nivel anterior como posterior. 
 
La literatura establece una prevalencia de atrición o abrasión muy variable, desde un 
10,7% (Schwartz, Tsipouras 1984) hasta un 100%  (Majorana, Bardellini et al. 2010). En la 
dentición temporal la afectación es de un 34,6-100%, siendo más frecuente en los pacientes 
menores de 6 años, afectados un 60% aproximadamente; en la dentición permanente la 
frecuencia es menor oscilando entre un 7,7-38,5% de afectados. (Petersen, Wetzel 1998, 
Majorana, Bardellini et al. 2010). En nuestra muestra la prevalencia es de 72% en la dentición 
temporal y de 24,1% en la permanente; presentando una asociación significativa en la 
dentición temporal entre el grado de atrición dentaria y el tipo de OI, la severidad de la 
atrición fue mayor en los fenotipos más severos de la OI (tipos III y IV), mientras que en la 
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OI tipo I afectaba principalmente a esmalte. Las fracturas o desprendimientos de esmalte 
en muchos estudios se consideraron dentro de la abrasión o atrición dental. Dentro de los 
trabajos que lo consideraron como variable propiamente, se considera que tiene una 
prevalencia de un 21,4% (Schwartz, Tsipouras 1984) siendo muy infrecuente en la dentición 
permanente; en nuestra muestra la prevalencia fue de un 26,4%, presentándose un 35,5% 








Algunos autores (Petersen, Wetzel 1998) reportaron la existencia de una 
correlación positiva entre la discoloración y la abrasión dentaria, estableciendo que en el 
80,6% de los sujetos con discoloración se presentaba también atrición. Además, la atrición 
parece presentarse de forma más severa más en aquellos pacientes con una discoloración 
de tipo amarillo-marrón (O'Connell, Marini 1999). En nuestra muestra, en dentición 
temporal, el 70,6% de los sujetos con discoloración presentaba atrición (sin diferencias entre 
los tipos de discoloración), y en la dentición permanente solo un 31,3% de los pacientes con 
discoloración presentaba atrición (siendo ligeramente más frecuente en la discoloración 
azul-gris). 
El aspecto de coronas bulbosas, aunque descrito como uno de los factores más 
llamativos en la exploración clínica de la DGI, no se ha descrito su prevalencia. En nuestra 
muestra la prevalencia es de aproximadamente el 59,6% de los sujetos (ligeramente más 
frecuente en dentición temporal). La evaluación radiográfica de la constricción cervical 
detecta que en un 33,33% de los sujetos está presente de forma más acentuada, lo cual da 
lugar a un aspecto clínico de coronas clínicas más abultadas o bulbosas (Petersen, Wetzel 
1998), aunque la frecuencia observada en nuestra muestra fue mucho mayor tanto en la 
dentición temporal (95,5%) como en la permanente (61,3%). 
Con respecto a la obliteración pulpar, en la mayoría de los pacientes con DGI-I se 
puede observar algún grado de obliteración pulpar, aunque sea inicial, y ya en la 
adolescencia se puede observar que la mitad del tejido pulpar se ha obliterado (Schwartz, 
Tsipouras 1984). La prevalencia de la obliteración pulpar en la literatura oscila entre 14,8-
38,89% (Schwartz, Tsipouras 1984, Petersen, Wetzel 1998). Nuestros datos revelan una 
prevalencia mayor de obliteración pulpar, entre 70,8-80,6% (respectivamente dentición 
temporal y permanente), siendo en ambos más frecuente en los fenotipos más severos de 
la OI (tipos III y IV). En la dentición temporal el grado de obliteración pulpar presentó una 
Figura 7. Obliteración 
severa (exposición de más 
de 1/3 de la dentina) a nivel 
de los dientes temporales 
en un sujeto con OI tipo IV. 
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asociación significativa con los tipos de OI, hasta el punto de que en un 75% de los sujetos 
con OI tipo III el tejido pulpar se presenta obliterado por completo. Además, de forma 
significativa, el 87,5% de los niños con discoloración en dentición temporal presentaba algún 
grado de obliteración pulpar (el 93,8% en dentición permanente), siendo del 100% de los 
casos de discoloración azul-gris. 
Las cámaras pulpares amplias, dando a la corona aspecto de cocha, o las 
extensiones apicales de la cámara pulpar, dando aspecto de diente con taurodontismo se 
han descrito en la literatura, aunque solamente hemos encontrado referencia al porcentaje 
de pacientes afectados en el estudio de Petersen y Wetzel (Petersen, Wetzel 1998), que lo 
sitúan en un 44,44% de los sujetos con OI. El porcentaje en nuestra muestra es cercano en la 
dentición permanente (41,9%), pero mucho menos frecuente en dentición temporal (8,3%), 
sin diferencias importantes entre los tipos de OI.  
 
En el estudio de Petersen y Wetzel (Petersen, Wetzel 1998) describen que un 38,89% 
de los sujetos presenta angulación radicular atípica, y un 22,22% raíces cortas y/o estrechas; 
en el caso de nuestra muestra, solo fueron valoradas en la dentición permanente debido a 
la dificultar de valoración en dentición temporal, por la cercanía de los gérmenes de los 
dientes permanentes y el proceso de reabsorción radicular fisiológica, obteniendo un as 
frecuencias de 39,50% para las angulaciones radiculares atípicas, y un 59,9% para las raíces 
cortas y/o estrechas. 
Aunque en la literatura se recogen casos de lesiones periapicales asociadas a la DGI-I 
(Petersen, Wetzel 1998, Subramaniam, Mathew et al. 2008) nosotros no encontramos 
ninguna imagen radiográficamente compatible en nuestra muestra de estudio. 
 Algunas de los signos típicos de DGI-I (discoloración, atrición o abrasión y fracturas 
o desprendimiento del esmalte) fueron menos frecuentes en dentición permanente que en 
temporal, es probable que esto ocurra debido a que son dientes permanentes jóvenes, y 
todavía no han llegado a deteriorarse tanto.  
Hay estudios que establecen que los bisfosfonatos, administrados a estos pacientes 
desde edades muy tempranas, podrían tener efectos importantes en la formación y 
erupción dentaria, teniendo mayor repercusión en la dentición permanente, puesto que la 
temporal comienza su formación antes del nacimiento, lo cual explicaría que hubiese 
diferencias sustanciales entre ambas denticiones. (Soares, do Espírito Santo, Renan 
Fernandes et al. 2016).  
En este estudio se analizan las características tanto clínicas como radiográficas de 
una muestra de niños con OI clasificados según la clasificación original de Sillence (clínico-
radiográfica), sin embargo en los últimos años el avance de la tecnología ha permitido el 
descubrimiento de múltiples genes implicados en la etiopatogenia de la OI, que ha dado 
lugar a nuevas clasificaciones de la misma. Sería relevante hacer un estudio, estandarizado, 
de las características tanto clínicas como radiográficas, incluyendo también hallazgos 
ultraestructurales de los tejidos dentarios, y utilizando una clasificación genética de los 




Figura 8. Radiografías panorámicas de sujetos con OI, que pone de manifiesto la gran 
heterogeneidad en la presentación. En la radiografía a, de un niño de 9,45 años y OI tipo III, puede 
observarse la obliteración pulpar a nivel de los dientes anteriores (y borramiento de los cuernos 
pulpares en los molares) y las cámaras pulpares amplias con paredes radiculares finas a nivel 
posterior, además de las coronas bulbosas a nivel generalizado. En la radiografía b, de una niña con 
OI tipo I y 6,83 años, se observa de forma llamativa un mesiodens, además de las coronas bulbosas y 
la extensión apical de las cámaras pulpares a nivel de los molares permanentes, dando aspecto de 
dientes con taurodontismo. En la radiografía c puede observarse la obliteración pulpar 
prácticamente completa de la mayoría de dientes en una niña de 12,92 años y OI tipo IV, además de 
las raíces cortas y estrechas y las coronas bulbosas. A nivel de los segundos molares permanentes ya 
puede observarse el borramiento de los cuernos pulpares, y hay cierta angulación radicular en el 













Las conclusiones de este trabajo son: 
1. La DGI-I se manifiesta de forma clínica en el 92% de los niños en dentición temporal y 
en el 79,3% de los niños en dentición permanente. Radiográficamente pueden 
observarse características de la DGI-I en el 87,5% de los niños en dentición temporal y 
en el 93,5% de los niños en dentición permanente. 
 
2. En la dentición temporal el 90,9% de los niños que tenían DGI-I clínica también 
presentaba características de la DGI-I a nivel radiográfico. En la dentición permanente, 
todos los niños (100%) con DGI-I clínica tenían también signos de afectación 
radiográfica. 
 
3. Todos (100%) los niños que presentaban DGI-I clínica en la dentición permanente 
habían presentado DGI-I clínica en la dentición temporal. El 95,5% de los niños que 
presentaban signos radiográficos de DGI-I en la dentición permanente los habían 
presentado en la dentición temporal. Ningún niño sin signos radiográficos en dentición 
permanente los había presentado en dentición temporal. 
 
4. Los hallazgos clínicos más frecuentes de la DGI-I son la discoloración dentaria (61,1%) y 
las coronas bulbosas (59,6%); y los hallazgos radiográficos, la obliteración pulpar 
(74,6%) y la constricción cervical acentuada (75,5%). 
 
5. La atrición dental fue más común en la dentición temporal (70,6%) que en la 
permanente (31,3%). Mientras que la obliteración pulpar se observó con mayor 
frecuencia en la dentición permanente (93,8%), que en la temporal (87,5%). En ambas 
denticiones las dos características afectaron más a la discoloración azul-gris. 
 
6. No hay diferencias significativas en la prevalencia de DGI-I en los diferentes tipos de 
OI. En los tipos III y IV se observó atrición dental más severa en dentición temporal. En 
el tipo III la obliteración pulpar en dentición temporal fue también más acentuada (el 
52,6% de los niños con obliteración total del tejido pulpar). 
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